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Solitdre fibrose Pleuratumoren -
Seltene Tumoren mit
unvorhersehbarem klinischen
Verhalten

Zusammenfassung: Solitdre fibrose Pleuratumoren sind selte-
ne Tumoren mit unvorhersehbarem klinischen Verlauf. Wir be-
richten {iber zwei Patienten mit dem Zufallsbefund einer unkla-
ren intrathorakalen Raumforderung. Die praoperative Diagnos-
tik bez. der Dignitdt war unsicher. Bei beiden Patienten wurde
tber eine anterolaterale Thorakotomie ein solider Pleuratumor
im Gesunden in Kombination mit einer atypischen Lungenkeil-
resektion entfernt. Der postoperative Verlauf war unkompli-
ziert. Die Verlaufskontrolle nach 6 Monaten zeigte keinen Hin-
weis auf ein lokoregiondres Rezidiv.

Solitary Fibrous Tumors of the Pleura — Rare Tumors with
Unpredictable Clinical Behaviour: A Case Report: Solitary fi-
brous tumors of the pleura are rare tumors with unpredictable
clinical behaviour. We report about two patients with an inci-
dental finding of an intrathoracic tumor. Preoperative diagnosis
was uncertain. In both patients, a solid tumor of the pleura was
resected en bloc in combination with a wedge resection of the
lung following anterolateral thoracotomy. The postoperative
course was eventful. Six months after primary complete resec-
tion there were no signs of tumor recurrence.

Solitdre fibrose Tumoren der Pleura sind seltene Neoplasien
[4,19,21,34], die ein unvorhersehbares klinisches Verhalten
aufweisen [7]. Die Tumoren konnen rasch wachsen ohne
histologische Zeichen einer Malignitdt aufzuweisen, sie kdn-
nen aber auch noch Jahre nach kompletter Resektion Lokal-
rezidive ausbilden und maligne entarten [7].

Maligne Formen finden sich in 12 % aller fibrésen Pleuratumo-
ren und sind im Gegensatz zu den benignen Formen selten
gestielt. Wie die benignen Formen kénnen sie ihren Ursprung
von der viszeralen oder der parietalen Pleura nehmen [19].
Die malignen Formen sind oft gréfer als 8 cm und finden sich
in atypischen Lokalisationen (mediastinale Pleura, Interlobu-
larfissuren, intraparenchymal) [2,4,23].

Durch bildgebende Diagnostik (R6-Thorax-Ubersichtsaufnah-
men, CT, MRT) einschlieRlich Feinnadelbiopsie kann eine
maligne Verlaufsform nicht sicher ausgeschlossen werden, so
dass immer die chirurgische Exploration und primdr kom-
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plette Resektion unmittelbar nach Diagnosestellung indiziert
ist[7].

Im Folgenden werden 2 Félle mit solitirem benignen fibrosen
Pleuratumor dargestellt.

Fallbeschreibungen

Zwei mannliche Patienten im Alter von 57 und 63 Jahren mit
solitdirem fibrosen Pleuratumor wurden operativ behandelt.
Neben Anamneseerhebung und klinischer Untersuchung so-
wie kardiopulmonaler Risikoabkldrung wurde zur prdoperati-
ven Diagnostik und Einschdtzung der lokalen Resektabilitdt
ein CT, eine MRT und eine Bronchoskopie durchgefiihrt. Bez.
des weiteren Tumor-Stagings erfolgte eine Ganzkdrperkno-
chenszintigraphie und ein CT des Abdomens.

Beide Patienten waren langjdhrige Raucher und zum Zeit-
punkt der Diagnosestellung klinisch asymptomatisch. Bei Pat.
1 wurde eine Roé-Thorax-Ubersichtsaufnahme im Rahmen
eines Thc-Screenings durchgefiihrt, die zur Entdeckung einer
intrathorakalen Raumforderung fiihrte (Abb.1). Bei Pat. 2
fiihrte eine entsprechende R6-Thorax-Ubersichtsaufnahme im
Rahmen des prdoperativen Stagings bei stanzbioptisch ge-
sichertem Prostatakarzinom (pT2a pNo G2a) zur Verdachts-
diagnose (Abb.4). Die iibrige Staging-Diagnostik ergab bei
beiden Patienten keinen pathologischen Befund.

Abb.1 Seitliche R6-Thorax-Aufnahme (Pat. 1) mit Nachweis einer
epidiaphragmalen Raumforderung rechts.
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Abb. 2 CT-Thorax mit Darstellung einer epidiaphragmalen tumoré-
sen Raumforderung rechts paravertebral (Pat. 1).

Die CT-Diagnostik des Thorax zeigte in beiden Fillen einen
gut abgegrenzten, kontrastmittelaufnehmenden epidiaphrag-
malen Tumor ohne sichere Infiltration der angrenzenden
Organstrukturen. Die Lokalisation des Tumors bei Pat. 1 war
epidiaphragmal rechts paravertebral, die TumorgrofSe betrug
9x5cm (Abb.2). Im MRT stellte sich der Tumor ebenfalls
solide und durch eine Fettlamelle gut abgegrenzt dar (Abb. 3).
Der Tumor nahm verzdgert Kontrastmittel auf und wies keine
Beziehung zu den Neuroforamina der unteren BWS auf.

Bei Pat. 2 fand sich im CT wie im MRT eine ca. 10,5 x 6,0 cm
grofBe solide, gut abgegrenzte, ebenfalls Kontrastmittel auf-
nehmende Raumforderung links epidiaphragmal und dorsal
gelegen (Abb.5). Prdoperativ wurde die Verdachtsdiagnose
eines soliden Pleuratumors durch uns gestellt. Der Patient
stellte sich anschlieBend in mehreren anderen Kliniken vor.

Abb. 3 MRT des Thorax (T;-gewichtet mit KM) mit Darstellung einer
durch eine Fettlamelle gut abgegrenzten, Kontrastmittel aufnehmen-
den tumordsen Raumforderung rechts paravertebral (Pat. 1).
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Hier wurden u.a. folgende Differentialdiagnosen erwogen:
abgekapseltes organisiertes Himatom nach Reitunfall vor
Jahren, Metastase bei gesichertem Prostatakarzinom, Zwerch-
fellhernie mit Prolaps von Milz und linker Kolon-Flexur,
primdres Bronchial-Ca.

Beide Patienten wurden anterolateral thorakotomiert. Intra-
operativ fand sich jeweils ein gut abgegrenzter, an der
viszeralen Pleura des Lungenunterlappens gestielter solider
Tumor. Weitere pathologische Befunde fanden sich intra-
operativ nicht. Es erfolgte bei beiden Patienten die komplette
Tumorresektion im Gesunden in Kombination mit einer
atypischen Keilresektion des angrenzenden Lungenunterlap-
pens. Der postoperative Verlauf gestaltete sich in beiden
Fillen unkompliziert.

Das makroskopische und histologische Bild ergab in beiden
Fillen einen ca. 10cm groflen soliden, gut umschriebenen
Tumor aus schlanken bis plumpen spindeligen Zellen, meist
faszikuldr oder storiform angeordnet, ohne Zeichen der
Kernatypie und ohne erhdhte Mitoseaktivitdt (Abb.6). Die
Tumoren waren sehr kollagenreich. Die Dignitdt des solitdiren
fibrésen Tumors war durch den histologischen Befund alleine
nicht verldBlich zu bestimmen, da ein blandes histologisches
Bild ein aggressives Verhalten der Neubildungen nicht aus-
schlief3t [15].

Immunhistochemisch zeigten die Tumorzellen eine Expres-
sion von CD 34, jedoch keine Expression von CD 68, S-100,
Aktin und Desmin. Die Bestimmung von CD 34 wird zur
Differentialdiagnose von mesenchymalen Tumoren unter Be-
riicksichtigung des Kklinikopathologischen Gesamtbefundes
und in Zusammenschau mit anderen Antikérperbestimmun-
gen eingesetzt [15,34]. Die mittels MIB-1 bestimmte Prolife-
rationsaktivitdt des Tumors war sehr gering (< 5% der Tumor-
zellen MIB-1 positiv). Die kritische Wertung ergab somit
solitdre fibrose Pleuratumoren ohne Anhalt fiir Malignitat.

Die postoperative CT-Thorax-Verlaufskontrolle nach sechs
Monaten ergab bei beiden Patienten keinen Hinweis auf ein
lokoregiondres Rezidiv.

Diskussion

Solitdre fibrése Pleuratumoren sind insgesamt seltene Tumo-
ren [4,19,21,34], die jedoch in die differentialdiagnostischen
Uberlegungen bei Vorliegen unklarer intrathorakaler Raum-
forderungen einbezogen werden sollten [18,1]. Briselli et al.
[4] haben 1981 in ihren Ausfithrungen 368 Fdlle der Welt-
literatur zusammengefafSt. 1989 wurden von England et al.
[10] 223 Fille analysiert, die sich mit den bislang bekannten
Fillen zu 598 summieren. Trombetta et al. [27] berichten
1996 iiber 456 weitere Fille, die seit 1991 publiziert wurden.
Nach aktueller Durchsicht der Weltliteratur von 1996 bis
Ende 1999 finden sich 86 neu publizierte Fille, so dass bisher
iiber ca. 1140 Fille berichtet wurde. Mayer et al. [18] fanden
bei 2411 Thorakotomien (1981-1998) 16 Fille. Dies ent-
spricht einem Anteil von 0,66 % aller thorakotomierten Patien-
ten.

Die Tumoren kénnen vor allem im mittleren Lebensalter bei
beiden Geschlechtern auftreten. Haufig sind die betroffenen
Patienten asymptomatisch. Erst bei einem Tumordurchmesser
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Abb. 4 Seitliche Ro-Thorax-Aufnahme (Pat. 2) mit Nachweis einer
epidiaphragmalen Raumforderung links.

Abb.5 MRT des Thorax (T,-gewichtet mit KM) mit Darstellung einer
soliden tumordsen Raumforderung epidiaphragmal links (Pat. 2).

>10cm treten lokale Symptome auf. Maligne Formen sind
meist >8 cm und treten in atypischen Lokalisationen auf [18].
Gelegentlich leiden diese Patienten an wiederkehrender Hy-
poglykdmie [5,28]. Extrathorakale Manifestationen werden in
der Regel nicht beobachtet. Die Tumoren kénnen sowohl von
der viszeralen als auch von der parietalen Pleura ausgehen,
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Abb. 6 Hdmatoxilin-Eosin-Farbung. Charakteristische Darstellung
des aus spindeligen Zellelementen aufgebauten Tumors. Ein Wachs-
tumsmuster ist nicht erkennbar. Lediglich umschrieben sind storiforne
Areale vorhanden (150-fache VergréRerung).

sind meist gut umschrieben abgegrenzt und finden sich an
der Lungenperipherie [7].

Obwohl durch bildgebende Verfahren die Verdachtsdiagnose
eines Pleuratumors gestellt werden kann, ist eine sichere
Tumorklassifikation und Dignitdtsbeurteilung auch durch zu-
sdtzlichen Einsatz bioptischer Methoden nicht méglich [7].
Bioptische Methoden sind nicht indiziert, da auf jeden Fall die
chirurgische Therapie anzustreben ist. Dabei ist die komplette
Resektion im Gesunden, meist kombiniert mit einer atypi-
schen Lungenkeilresektion, ausreichend. Die videothorako-
skopische Resektion der hdufig kleinen, gestielten benignen
Tumoren ist die Methode der Wahl [18,26]. In unseren beiden
Fillen wurde in Anbetracht der Gréf3e der Tumoren und dem
moglichen Vorliegen einer malignen Variante thorakotomiert.
Eine Lobektomie oder gar Pneumonektomie ist nur selten
erforderlich [7].

Zur differentialdiagnostischen Abgrenzung der solitdren fi-
brésen Tumoren zu anderen mesenchymalen Tumoren (Ner-
venscheidentumor, hdmangioperizytomfibréses Histiozytom,
Fibrosarkom, Leiomyosarkom) stellt der CD 34-Antigen-Nach-
weis in den Spindelzellen ein sinnvoller immunhistochemi-
scher Marker dar [15,34].

Da auch noch Jahre nach kompletter Resektion Lokalrezidive
vorkommen und eine Tendenz zur malignen Entartung be-
steht, sollten alle Tumoren unmittelbar nach Stellen der
Verdachtsdiagnose der chirurgischen Therapie zugefiihrt wer-
den und langjdhrige Kontrolluntersuchungen erfolgen [7,18].
Ausreichende Erfahrungen iiber eine adjuvante postoperative
Chemo- und Strahlentherapie, vor allem bei malignen Ver-
laufsformen, liegen nicht vor [7].
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