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Zusammenfassung

v

Unter einem Doege-Potter-Syndrom wird die
Kombination aus einem solitdren fibrésen Tumor
und symptomatischen Hypoglykdmien verstan-
den. Der solitdre fibrindse Tumor ist eine mesen-
chymale Neoplasie, welche primdr der Pleura zu-
zuordnen ist, prinzipiell aber in jedem Organ oder
Gewebe mit CD34+-Stromazellen vorkommen
kann. Die meisten Patienten sind zum Zeitpunkt
der Diagnose asymptomatisch. Es wird von klini-
schen Beschwerden wie Husten, Dyspnoe, Brust-
schmerzen und Hypoglykdmien aufgrund einer
Produktion von IGF-2 berichtet (Doege-Potter-
Syndrom). Andere paraneoplastische Erscheinun-
gen wie Osteoarthropathie und Galaktorrho sind
ebenfalls méglich. Wir berichten iiber eine 77-
jahrige Patientin mit einem solitdir fibrosen
Tumor der Pleura sowie symptomatischen Hypo-
glykdmien. Als primdre Behandlung sollte immer
eine chirurgische Resektion erfolgen. Langjdhrige
Kontrolluntersuchungen sind notwendig, da Rezi-
dive auch nach langer Zeit der Remission auftre-
ten kénnen.

Abstract

v

The Doege-Potter Syndrome is known as a combi-
nation of intrathoracic tumor associated to symp-
tomatic hypoglycemia. Solitary Fibrous Tumor is a
mesenchymal neoplasm. Initially, it was de-
scribed in the pleura, however, it starts out in
any organ or tissue at the expense of a stromal
CD34+ cell. Most of the patients are asymptomatic
at the time of diagnosis. Symptoms such as cough,
dyspnea, chest pain, and hypoglycemia due to
production of IGF-2 have been reported ( Doegge-
Potter Syndrome). Others described paraneoplas-
tic profiles are hypertrophic osteoarthropathy
and in some cases galactorrhea. We report on a
case of a 77 year old patient with solitary fibrous
tumor in the pleura as well as symptomatic hypo-
glycemia. The primary treatment is surgical re-
section, and a longtime monitoring is necessary
because recurrences can occur even after a long
period of remission.

Einleitung

v

Der solitdre fibrose Tumor (SFT) stellt eine sehr
seltene Form einer mesenchymalen Neoplasie
dar. Die Tumore kénnen, auch ohne Charakteris-
tika eines malignen Tumors, rasch wachsen und
entsprechend ihrer Lokalisation klinische Symp-
tome verursachen (Husten, Dyspnoe, Schmerzen).
Gelegentlich leiden die Patienten zusétzlich unter
Hypoglykdmien, da der Tumor den Insulin-like
growth Faktor 2 (ILGF-2) sezernieren kann.
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Wir berichten iiber eine 77-jdhrige Patientin,
Nichtraucherin und Hausfrau, ohne direkten Kon-
takt zu definierten Noxen (Asbest). Anamnestisch
bestanden ein Bluthochdruck, eine Arthrose, eine
chronische Veneninsuffizienz, eine Retinopathie
und ein Zustand nach einem Endometriumkarzi-
nom, welches 1996 mit Chemo- und Radiothera-
pie behandelt worden war.

Die Patientin klagte im November 2011 erstmals
iiber Belastungsdyspnoe.

Im Verlauf der folgenden 6 Monaten entwickelte
die Patientin eine ausgeprdgte Inappetenz und
einen Gewichtsverlust von 10kg.

Dieses Dokument wurde zum persénlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



Abb.1 Rontgen des Thorax mit Transparenzminderung Uber % des links-
seitigen Hemithorax.

Im Mai 2012 wurde die Patientin mit akuter Dyspnoe in Verbin-
dung mit linksthorakalen Schmerzen in unsere Notaufnahme
eingeliefert.

Beim Aufnahmegesprach berichtete die Patientin, seit April 2012
rezidivierend an Schwdche, Schwitzen und einem eingeschrank-
ten Sehvermoégen zu leiden. Bei einer Konsultation beim Haus-
arzt sei bei einem solchen Ereignis ein Blutzucker von 50 mg/d
gemessen worden und eine Glucoseinfusion gegeben worden.
Zum Zeitpunkt der Aufnahme zeigte sich laborchemisch ein Blut-
zuckerspiegel von 58 mg/dl und ein Kaliumgehalt von 2,6 mmol/L,
alle anderen Werte, inklusive der kardialen Marker, befanden sich
im Normbereich. Im Rahmen der weiterfithrenden Untersuchun-
gen imponierte eine deutliche Monozytose bei normalen Leuko-
zyten. Weiterhin zeigte sich eine deutliche Erh6hung des Tumor-
markers CA 125 auf 41,37 U/ml.
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Abb.2 Computertomografie des Thorax mit ausgedehnter Tumormasse
im linken Hemithorax.

Die Rontgen-Thorax-Aufnahme zeigte eine ausgedehnte Infil-
tration im linken Mittel- und Untergeschoss (© Abb.1a und b).
Sonografisch konnte kein Pleuraerguss nachgewiesen werden.

In der Computertomografie stellte sich ein groRer inhomogener
Tumor dar (13,5%x17,5x9,5cm) (© Abb.2).

Bei der Lungenfunktionspriifung zeigt sich eine moderate res-
triktive Ventilationsstérung mit einer peripheren, nicht reversi-
blen Obstruktion. In der Blutgasanalyse imponierte eine leichte
Hypoxdmie mit Normokapnie.

Durch eine CT-gestiitzte perkutane Biopsie konnte ein fibroser
Tumor mit dem folgenden immunhistochemischen Profil festge-
stellt werden: positiv fiir CD34, CD99, BCL2 und Vimentin und
negativ fiir S100, CD117, CD10, Inhibina, WT1 und Desmin. Die
Wachstumfraktion (KI67) lag unter 1%.

Der Fall wurde den Kollegen der Thoraxchirurgie vorgestellt, und
es wurde eine primdre Resektion beschlossen. Intraoperativ fand
sich eine Tumormasse mit einem Durchmesser von 20cm mit
einer fraglichen Infiltration der Pleura, des Zwerchfells und des
Perikards. Es erfolgte eine fraktionierte Tumorresektion.

Das erste Resektat war von weil3-brauner Farbe mit einer GroR3e
von 15x15x8cm. Das zweite Resektat war 10x7x6,5cm grof3,
mit einem zusdtzlichen muskulésen Fragment an der Basis von
4x3cm. Das dritte Prdparat zeigte eine Infiltration des Perikards.
Die mikroskopische Diagnose von allen Resektaten bestétigte das
Vorliegen eines solitiren fibrésen Tumors, nun allerdings mit
einer Wachstumfraktion (KI67) von 10% (© Abb.3).

Einen Monat nach der chirurgischen Therapie war die Patientin
frei von Symptomen. Hypoglykdmien traten nicht mehr auf. Das
postoperative Rontgenbild zeigte nach einem Monat keine Hin-
weise auf ein Rezidiv (© Abb.4).

Diskussion

v

Der solitdre fibrose Tumor (SFT) wurde im Jahr 1931 von Klem-
perer und Rabin [1] als lokale und gutartige Lasion beschrieben.
Weitere Studien unter der Leitung von Murray [2] deuteten auf
einen Ursprung aus Mesothelzellen hin. Spdter wurde bestatigt,
dass in den Tumorzellen epitheliale Marker (Zytokeratine und
epitheliale Membranantigene) fehlen. Hingegen zeigten sich
fibroblastische Stromazell-Marker, wie Vimentin und CD34+.
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Abb.4 Postoperative Rontgenaufnahme des Thorax ohne Hinweis auf
Rezidiv oder Komplikationen.

Es wird angenommen, dass die histologische Herkunft in einer
allgegenwadrtigen, interstitiellen, myofibroblastischen CD34+-
Zelle liegt [3]. Dies wiirde erkldren, warum der Tumor an ver-
schiedenen Orten beschrieben wurde: Augenhohle, Schilddriise,
Leber, Pankreas, Retroperitoneum, Haut, Nieren, Periost, Kno-
chen usw. Die Tumoren erscheinen als eine solide, sessile, gestiel-
te, grdulich-weifSe Ldsion, ohne Invasion in benachbarte Organe,
mit oder ohne Nekrosen und Blutungen. Die histologischen Bil-
der kénnen sehr unterschiedlich sein, wobei die Unterscheidung
zwischen benignen und malignen Formen schwierig sein kann.
Ein SFT, der gleich oder groRer als 10 cm ist, benachbarte Struk-
turen infiltriert und mehr als vier anormale Mitosen pro Ge-
sichtsfeld zeigt, gilt als malignom-verddchtig. Weitere Zeichen

potenzieller Malignitdt konnen die folgenden Merkmale sein:
Hyperzellularitdt, Pleomorphismus, epitheloide sarkomatdse
Muster, vaskuldre Invasion und Bereiche mit Einblutungen oder
Nekrosen [4].

Bei benignen SFT finden sich hingegen haufig Mesenchymzellen,
kombiniert mit Kollagenfasern vom Typ des Keloid und Pedikel,
die gut abgrenzbar sind. Ein nukledrer Pleomorphismus und
mitotische Aktivitdten fehlen.

Der SFT hat keine spezifischen Marker. In der Regel sind die
Zellen positiv auf Vimentin und CD34+, die allerdings auch in
Dermatofibrom, Dermatofibrosarkom und Hiamangioperizytom
darstellbar sind. BCL-2, CD99 und Vimentin sind in den meisten
Fdllen positiv, und sie sind sehr hilfreich, wenn die folgenden
Antigene negativ sind: S-100-Protein, Desmin, Muskel-spezifi-
sches Antigen, Cytokeratin und CD68 [6].

Wenn ein hdmangioperizytoides Muster iiberwiegt, sollte eine
Differenzialdiagnose zwischen benignen und malignen Ldsionen
wie dem Angiofibrom und dem mesenchymalen Condrosarkom
durchgefiihrt werden. Gengler und andere Autoren glauben,
dass das SFT und das Himangioperizytom Varianten derselben
Ldsion sind [7].

Im Jahre 1930 beschrieben zwei amerikanische Arzte, Karl Doege
und Roy Potter, das gemeinsame Auftreten von einem mediasti-
nalen fibrésen Tumor und Hypoglykdmie bei einem Patienten [8].
Das sogenannte Doege-Potter-Syndrom (DPS) ist sehr selten und
in den meisten Fillen mit intrathorakalen fibrésen Tumoren as-
soziiert, allerdings sind auch Fdlle mit mesenchymalen Tumoren
beschrieben worden [9]. Der SFT kann den Insulin-like Growth-
Factor-1 und -2 (IGF-1, IGF2) sezernieren, die in der Folge durch
eine Aktivierung des Insulinrezeptors und eine Rezeptor-Hem-
mung von Glykogen in der Leber Hypoglykdmien provozieren
konnen [1,10]. Es sind Félle von SFT beschrieben, bei denen eine
Insulinresistenz letztlich zu letalen Verldufen gefiihrt hat [11,12].
Der SFT wird auch mit der hypertrophen Osteoarthropathie
Pierre Marie in Verbindung gebracht [13].

Im Rontgen-Thorax-Bild stellen sich SFT meist als solitdire Kno-
ten, klar abgegrenzt und gelappt in der Lungenperipherie oder
in den Lappenspalten dar. Ein tumorassoziierter Zwerchfellhoch-
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stand kann radiologisch ebenfalls nachweisbar sein. Im CT wird
der SFT als eine nicht-invasive, homogene, weiche Gewebemasse
beschrieben. Kleinere Lasionen bilden stumpfe Winkel mit der
Pleura. Im Gegensatz hierzu sind gréf3ere Lisionen hdufig hete-
rogen und bilden spitze Winkel mit der benachbarten Pleura. Es
fehlen definierte radiologische Kriterien zur Unterscheidung von
malignen und benignen Lisionen, auch wenn heterogene Lasio-
nen, Tumoren mit Mediastinalverlagerung und begleitende Pleu-
raergiisse hdufiger bei malignen Lisionen zu finden sind [10].
Die Therapie der Wahl ist immer die chirurgische Resektion des
Tumors. Die Tumorresektion stellt in der Regel einen kurativen
Ansatz dar und fithrt auch zum Verschwinden der klinischen
Symptome (Hypoglykdmien). In der Regel konnen die SFT aty-
pisch reseziert werden. Nur in einzelnen Féllen ist eine Segment-
oder Lappen-Resektion notwendig [15]. Rezidive kleiner SFT sind
selten (2%) [16]. SFT von mehr als 10cm und mit hoher mitoti-
scher Aktivitdt haben allerdings Rezidivraten von bis zu 80% und
miissen engmaschig postoperativ nachbeobachtet werden.
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