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Intraabdominelles zystisches Lymphangiom im Kindesalter
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Intraabdominal cystic lymphangioma in childhood.
Report on 2 cases
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Summary: Intraabdominal cystic lymphangiomas are rare
tumor-like lesions, predominantly found in the pediatric age
group, but also in juveniles or young adults. Lymphangiomas
are always benign and do not recur after complete excision. In
this paper we report on two 4-year old children with a history
of abdominal discomfort due to large cystic lymphangiomas,
the diagnostic procedure and the definite surgical therapy by
complete excision. While the histogenesis of cystic lymphan-
giomas is generally discussed controversely, in one of our cases
there is some evidence that the lesion developed in fetal lifeti-
me in combination with a scar of the intestinal wall of the ile-
um.

Schliisselworter: Intraabdominelle Neoplasie — Gastroenteri-
tis — Lymphangiom — Mesenterialzyste — akutes Abdomen

Zusammenfassung: Zystische Lymphangiome im Abdomen
sind seltene tumorférmige Neubildungen, die iiberwiegend im
Kindesalter oder bei jungen Erwachsenen auftreten. Sie sind
stets gutartig und rezidivieren nach vollstindiger Entfernung
nicht. Im vorliegenden Bericht beschreiben wir typische Fille
zweier 4jdhriger mit akutem unspezifischem Abdominal-
schmerz durch grofie zystische Lymphangiome, die durchge-
fihrte Diagnostik sowie die definitive chirurgische Therapie
durch Entfernung der groBen Zysten. Obwohl die Histogenese
von zystischen Lymphangiomen kontrovers diskutiert wird,
zeigt sich in einem der Fille ein Hinweis, dal die Lision im
Foetalstadium auf dem Boden einer Narbe der Diinndarmwand
entstanden ist.

L TS R s Tkl .t b i i L T Y e T ey S N
Zystische Lymphangiome (ICD-O-M 9170/0) sind nach iiber-

wiegender Auffassung seltene kongenitale tumorférmige MiR-
bildungen, obwohl sie von einigen Autoren auch als echte

Tumoren [6, 7] interpretiert werden. Zugrunde liegt eine hoch-
gradige Aufweitung iibermifig entwickelter Lymphgefifle.

Die Anomalie kann an verschiedenen Stellen auftreten und
ist zumeist an der Korperoberfliche lokalisiert. Am hiufigsten
sind die bereits im Neugeborenenalter auffallenden MiB-
bildungen im Halsbereich. Dort werden sie als Lymphangioma
eysticum colli congenitum bezeichnet. Weniger hiufig sind
Manifestationen an Lippe oder Zunge [2, 3].

Vom Diinn- oder Dickdarm ausgehende zystische Lymph-
angiome sind selten. Hier verlduft die stets benigne Erkrankung
zumeist lingere Zeit asymptomatisch. Sie wird daher jenseits
der Neugeborenenperiode und selten erst im Erwachsenenalter
diagnostiziert [13, 14]. In der Regel treten unspezifische abdo-
minelle Beschwerdebilder auf [1-3, 12, 13, 15]. Allerdings
gelangen entsprechende Patienten gelegentlich auch unter dem
Bild eines akuten Abdomen zur stationiren Behandlung [10,
13, 14]. Insofern besitzt diese Erkrankung — wenngleich selten
— differentialdiagnostische Bedeutung bei der Beurteilung von
abdominellen Krankheitszustinden, die einer raschen Diagno-
stik und umgehender operativer Therapie bediirfen (Tabelle 1)
[10, 11, 13, 14].

Im Rahmen dieser Arbeit priisentieren wir die Kasuistik
eines 4jdhrigen Jungen mit einem groBen zystischen Lymph-

Tabelle 1 Lokalisation intraabdomineller Lymphangiome (n = 139).
(Nach Galifer [S])

Lokalisation Anzahl Hiufigkeit in %
* Mesenterium 96 69

« Jejunum 25

¢ [leum 44

*  Wurzel 5

= nicht niiher bezeichnet 22

Mesokolon 15 11

Omentum majus 21 15
Retroperitoneum 7 5

Insgesamt 139 100
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angiom des Ileum, der durch eine akut exazerbierte chronisch-
rezidivierende gastro-enteritische Symptomatik auffillig wur-
de. Weiterhin berichten wir iiber ein gleichaltriges Miidchen,
das mit einer akuten abdominellen Symptomatik mit begin-
nender Abwehrspannung im linken Mittelbauch und linksseiti-
gem Flankenschmerz zugewiesen wurde.

Fallbeschreibung 1

Vorgeschichte

Der 4jiihrige, altersentsprechend entwickelte Junge wurde in
der chirurgischen Klinik wegen bereits seit etwa einem Jahr
rezidivierenden, kolikartigen abdominellen Beschwerden vor-
gestellt. Diese traten meist in Verbindung mit Durchfillen auf
und wurden von den Eltern des Jungen als Gastroenteritis
gedeutet. Anfangs seien die Beschwerden monatlich, zuletzt
fast tiglich aufgetreten. Bei der stationiren Aufnahme waren
die Bauchschmerzen seit mehreren Stunden zunchmend. Das
Kind hatte zudem mehrmals erbrochen,

Befund

Inspektorisch zeigte sich das Abdomen in Riickenlage symme-
trisch vorgewdlbt. Die korperliche Untersuchung ergab ein
weiches, aber diffus deutlich druckschmerzhaftes Abdomen
ohne Hinweise auf Peritonismus.

Die initial laborchemisch bestimmten Entziindungs-
parameter waren ohne Auffilligkeit. Eine anschlieBend durch-
gefiihrte sonographische Untersuchung zeigte eine mehrfach
septierte, etwa 15 x 10 x 10 cm messende zystische Raumfor-
derung im Unterbauch, die keinem Organ sicher zuzuordnen
war,

Die Kernspintomographie des Abdomen lieferte keine
zusiitzlichen Erkenntnisse. Auch hier lie sich kein Organbe-
zug, insbesondere keine eindeutige Bezichung zum Darm fest-
stellen,

Operative Therapie

Die indizierte Operation fithrten - wir iiber einen Unter-
bauchmittelschnitt durch. Nach Ertffnung des Peritoneums
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zeigte sich ein zystischer Prozef von 15 cm GréBe, der dem Ile-
um adhérent war. Dieser lieB sich mitsamt der betroffenen
Diinndarmschlinge gut vor die Bauchwand luxieren. Mehrere
mesenteriale Lymphknoten im Bereich der Zyste waren bis auf
I cm vergroBert. Die Verwachsungsstelle des zystischen Pro-
zesses (Abb. 1a) lag etwa 80 cm oral der Valva ileocoecalis an
der mesenterialen Ansatzstelle des Darmes. Zusiitzlich stellte
sich am Ubergang von der Zyste zur Darmwand ein bohnen-
groBler, weiBlicher, derber Herd dar. Um den intraoperativ
benigne imponierenden Prozel vollstindig zu entfernen, wur-
den 15 c¢m des lleums einschlieBlich des entsprechenden
Mesenteriums reseziert. Die beiden Ileumanteile wurden durch
eine End-zu-End-Anastomose verbunden.

Der postoperative Verlauf gestaltete sich komplikationslos.
Die Wundheilung erfolgte per primam. Am 8. postop. Tag konn-
te der Junge nach vollstindigem Nahrungsaufbau beschwerde-
frei aus der stationiiren Behandlung entlassen werden.

Ergebnis der histopathologischen Untersuchung

Bei der makroskopischen Untersuchung zeigte der hauchdiin-
ne 15 x 8 x 5 cm grofie, mehrfach septierte Zystenbalg eine
querverlaufende zwerchsackartige Untergliederung durch
einen 5 ¢m langen Diinndarmanteil, dessen Schleimhautrelief
infolge einer sekundiren Lymphangiektasie hochgradig abge-
flacht war (Abb. 1b). Die kleinere Portion der Zyste war mit der
Mesenterialwurzel verbunden, die gréBere fliichenhaft bis zur
antimesenterialen Seite mit der Darmwand verwachsen und
weit dariiber hinaus vorgewdlbt. Ferner fand sich am Ubergang
zwischen Zyste und Darmwand ein derber weiBler 1,5 cm
grofler Knoten mit einem gelben nekrotischen Gewebe auf den
Schnittflichen. Der chylése Zysteninhalt wurde nach laborche-
mischen und zytologischen Untersuchungen als Lymphe veri-
fiziert.

Bei der mikroskopischen Untersuchung wurde deutlich, daB
der endothelisierte Zystenbalg nicht sekundiir mit der Darm-
wand verwachsen, sondern primir in der muskuliren Wand
entstanden war, denn Biindel der dufieren Langsmuskulatur des
Darmes waren im Bereich der Kontaktfliiche von Darm und
Zyste und teils dariiberhinaus in der duBieren Zystenwand nach-
weisbar. Aulerdem zeigte die kleinknotige Nekrose neben der
Zyste in ihrer umhiillenden Kapsel Reste organoid aufgefalte-

Abb. 1a,b  Zystisches
Lymphangiom des lleum

(Fall 1). Makroskopischer
Aspekt von auBen (a) und
innen (h). Gekammerter
Zystenbalg eines Lymph-
angioms des Diinndarms mit
exzentrisch quer verlaufendem
lleumsegment. Sonde im
intramuralen Kanal der duBeren
Darmwand
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Abb. 2a,b  Zystisches Lymphangiom aus dem Mesocolon transver-
sum (Fall 2). AuBen (a) Verwachsungsstriinge und eine geringe zentra-
le sanduhriihnliche Einschniirung. Auf der Innenseite (b) des eriffne-
ten diinnen Zystenbalges eine 16 cm durchmessende Hauptlichtung.
Weiterhin geringe intramurale Blutungen (oben und rechts) sowie klei-
nere Narbenbildungen mit Parietalthrombose (links unten)

ter clastischer Membranen, die als Derivat der Wand des
Diinndarmes oder eines Meckelschen Divertikels zu interpre-
tieren waren.

Fallbeschreibung 2

Vorgeschichte

Auch hierbei handelt es sich um ein 4jihriges Kind. Das alters-
entsprechend entwickelte Midchen wurde in der Notfall-
aufnahme mit akut aufgetretenen linksseitigen Unter- und
Mittelbauchschmerzen vorgestellt. Diese seit dem Vortag
bestehenden Beschwerden seien in Verbindung mit Fieber bis
zu 39°C aufgetreten. StuhlunregelmiRigkeiten oder Erbrechen
hatten die Eltern nicht beobachtet.

Befund

Inspektorisch zeigte sich eine linksseitige Flankenschwellung.
Die korperliche Untersuchung ergab ein weiches, vorwiegend
linksseitig druckschmerzhaftes Abdomen mit beginnender
Abwehrspannung. Das Punctum maximum zeigte sich im lin-
ken Mittelbauch. Resistenzen waren nicht tastbar.
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Laborchemisch zeigte sich bei Aufnahme eine Leukozytose
von 30000/ml sowie eine Erhhung des C-reaktiven Proteins
von 14,3 mg/dl. Sonographisch ergab sich auch hier der Befund
einer mehrfach septierten, zystisch imponierenden Raumfor-
derung, die sich von Milz und Niere abgrenzen lieB. Der etwa
19x 12 x 9,5 cm messende zystische Befund reichte vom Hilus
der linken Niere bis zur Harnblase.

Operative Therapie

Aufgrund des akuten Abdominalbefundes ergab sich noch am
Aufnahmetag die Indikation zur operativen Intervention.
Durch eine Medianlaparotomie zeigte sich eine das gesamte
linke Abdomen einnehmende intraperitoneal liegende Zyste
mit rétlich tingiertem wiissrigem Inhalt in sonographisch vor-
beschriebener GroBe. Eine Peritonitis lag nicht vor. Vom
Aspekt her schien die Zyste nicht infiziert. Der Ursprung des
sekundir mit dem Omentum majus verwachsenen Gebildes
stellte sich breitbasig im Mesocolon transversum dar, ohne Ver-
bindung zur Darmwand (Abb. 2). Eine vollstindige Entfernung
durch lokale Exzision war in diesem Fall moglich. Allerdings
wurde wegen der Adhiisionen dabei auch eine fast vollstindige
Entfernung des Omentum majus erforderlich. Ein weiterer
Organbezug zeigte sich nicht. Simultan entfernten wir die reak-
tiv entziindlich imponierende Appendix vermiformis in typi-
scher Weise.

Der postoperative Verlauf gestaltete sich auch in diesen Fall
komplikationslos. Nach primérer Wundheilung entliefen wir
das 4jihrige Midchen bei subjektivem Wohlbefinden am
9. postoperativen Tag aus unserer stationiiren Behandlung. Alle
laborchemischen Parameter hatten sich vollstindig normalisiert.

Ergebnis der histopathologischen Untersuchung

Der partiell kollabierte und entleerte 19 x 12 x 9.5 cm grofie
Zystenbalg zeigte makroskopisch eine Septierung in Kompar-
timente bis 16 cm Durchmesser, geringe intramurale Blutungen
und mikrofokal flache, gering geschichtete Blutauflagerungen
auf der luminalen Seite. so da} auch die Differentialdiagnose
eines zystisch kaverndsen Hiimangioms erwogen wurde.
Mikroskopisch zeichneten sich die diinnwandigen und weitlu-
migen GefiBstrukturen in charakteristischer Weise durch ein
inkomplette glatte Muskulatur aus, was besonders mit Anti-
korpern gegen alphaglattmuskuliires Aktin hervorzuheben war.
Das auskleidende diinne Endothel zeigte eine fast durchgehend
intensive Expression von CD 31, aber nur teilweise ein Koex-
pression von CD 34. Im 6dematds verquollenen adventitiellen
Stroma waren neben diffus verteilten Lymphozyten auch eini-
ge Lymphfollikel nachweisbar. Ferner imponierten hier reich-
lich ektatische, prall von Blut ausgefiillte Kapillaren, die
teilweise von Erythrozytenextravasaten und geringen granulo-
zytiren entziindlichen Infiltraten umgeben waren. Zusammen
mit den nur fokal nachweisbaren frischen. gering geschichteten
Thromben auf der luminalen Seite des Zystenbalges wurden
diese letztgenannten Teilbefunde als Ausdruck einer priopera-
tiven inkompletten hidmorrhagischen Infarzierung gewertet
und der Tumor zusammen mit den klinischen Angaben zur
Qualitiit seines fliissigen Inhaltes diagnostisch als zystisch-
kaverndses Lymphangiom eingeordnet.
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Diskussion

Intraabdominelle zystische Lymphangiome treten gehiuft bei
Jungen unter 5 Jahren auf (60 %) [3, 5, 8, 12, 14]. Dennoch
machen sie weniger als 6 % aller benignen Tumoren im Kin-
desalter aus [7]. Sie sind stets gutartig und rezidivieren nach
vollstindiger Entfernung nicht [4, §, 9].

Die Symptomatik intraabdomineller Lymphangiome ist
unspezifisch und von der GréBe des Prozesses abhingig. Wie
in den vorliegenden Fillen ist das am h#ufigsten beobachtete
Symptom der langsam zunehmende unspezifische Abdominal-
schmerz [1, 12, 14, 15]. In der Adoleszenz liBt sich eine Zunah-
me des Bauchumfanges nur selten beobachten [14, 15]. Auch
bei der klinischen Untersuchung wird eine symptomatische
Zyste nur in 50 % der Fille dignostiziert [15, 16].

Zur Diagnostik ist die sorgfiltige Ultraschalluntersuchung
mit einer Sensitivitit von iiber 85% besonders geeignet [5, 7,
12, 16]. Zum prioperativen Ausschlufl einer Organinfiltration
ist — besonders bei Kindern und Jugendlichen — die Kernspin-
tomographie zu erwiéigen [1, 14, 16], wenngleich diese in den
vorliegenden Fillen keine zusiitzlichen Erkenntnisse zur Sono-
graphie lieferte. Eine Punktion des Tumors zu diagnostischen
Zwecken sollte im Hinblick auf die Aussaat eines zwar sehr sel-
tenen, aber nicht auszuschlieBenden Malignoms moglichst

nicht erfolgen [11, 12]. Findet man einen solchen zystischen .

Tumor als Zufallsbefund, so kann ein elektiver Eingriff erfol-
gen, Klinisch manifestieren sich die von uns beschriebenen
Fillen jedoch durch eine akute Symptomatik. Im ersten Fall ist
die Schmerzsymptomatik nicht durch eine GréBenzunahme des
Lymphangioms erklirbar, sondern zusammen mit den rezidi-
vierenden Diarrhoen mioglicherweise Folge der sekundéren
Lymphangiektasien in der Diinndarmmukosa und einer hieraus
resultierenden Malabsorption. Im Fall des 4jiahrigen Médchens
ist eine partielle himorrhagische Nekrose des Zystenbalges als
Ursache fiir die akute Symptomatik wahrscheinlich.

Die Therapie der Wahl bei intraabdominellen zystischen
Lymphangiomen ist die vollstindige operative Entfernung des
Prozesses iiber eine Laparotomie [1, 5, 8,9, 11, 13]. Hierdurch
kann einerseits die Diagnose histopathologisch gesichert,
andererseits ein Wiederauftreten der Erkrankung verhindert
werden [3, 8, 9, 15].

Obwohl sich der unterkammerte Zystenbalg im ersten vor-
gestellten Fall weit iiber die Darmschlinge vorwdlbte, handel-
te es sich nach den histologischen Untersuchungen streng
genommen um eine primir intramurale Neubildung des Darms,
deren Histogenese kontrovers diskutiert werden kann. Neben
einer echten Neoplasie wire aufgrund der benachbarten kapsu-
lierten Nekrose vorrangig an die Moglichkeit einer reaktiven
tumorférmigen Lymphangiektasie zu denken [3, 4]. Eine schon
im Fotalstadium durch Sequestration des lymphatischen
GefiBbettes entstandene Narbe konnte durch lokale Abflul-
stérungen die Ursache fiir diese Zystenbildung sein.
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