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Zusammenfassung

Mediastinale Liposarkome sind eine Raritdt; weltweit wurden
bis jetzt weniger als 100 Fdlle in der Literatur mitgeteilt. Da die
klinische Symptomatik initial blande verlauft und diskrete, un-
charakteristische Beschwerden haufig fehlgedeutet werden, be-
steht zum Zeitpunkt der Primdroperation in der Regel ein weit
fortgeschrittenes Tumorwachstum, das eine Resektion entspre-
chend onkologischer Radikalitdtskriterien hdufig nicht erlaubt.
Die Chemo- oder Strahlentherapie stellt keine therapeutische Al-
ternative mit kurativem Erfolg dar. Vorgestellt werden die Ka-
suistik eines 46-jdhrigen Patienten mit monstrésem Liposarkom
und die Ergebnisse einer Literaturrecherche.

Einleitung

Liposarkome gehoren mit einer Inzidenz zwischen 6 und 18%
unter den Sarkomen zu den hdufigsten mesenchymalen Mali-
gnomen im Erwachsenenalter [7]. Dennoch ist die primdre Loka-
lisation im Mediastinum eine Raritdt [25]; bis jetzt wurden we-
niger als 100 Fdlle in der Literatur mitgeteilt [2,6,11,16,23]. Ex-
tramediastinal finden sie sich sonst hauptsdchlich im Bereich
der unteren Extremitdten, des Schultergiirtels und des Retroperi-
toneums [5,7,10,11].

Unter den primdren Malignomen im Mediastinum sind Liposar-
kome mit weniger als 1% vertreten [2]. Mdglicher Ursprungsort
im Bereich des anterio-superioren Mediastinums ist z.B. das pe-
rikardiale Fettgewebe oder die involutierte Thymusdriise [15].

Institutsangaben

Abstract

Mediastinal liposarcoma are of rare entity; there are less than
one hundred cases published worldwide. Because of the equivo-
cal and inapparent symptomatology clinical signs often are falsly
estimated, and in time of surgery there is generally seen a wide
spread tumor growth, so that a radical resection often is impos-
sible. Radiotherapy and chemotherapy are of limited value and
mean no chance for curative therapy. The case of a 46 years old
patient with an extensive primary liposarcoma of the mediasti-
num and the results of the review of the literature will be dis-
cussed.

Histologisch handelt es sich um eine maligne Entartung primiti-
ver mesenchymaler Zellen. In den meisten Féllen entstehen sie
de novo und gehen damit nicht aus einem prdexistenten Lipom
hervor [6,22]. Pathomorphologisch werden vier Haupttypen un-
terschieden [10,25]: 1. gut differenzierte (bekapselte), 2. myxo-
ide, 3. Rundzell- und 4. pleomorphe (nicht bekapselte) Liposar-
kome. Alle histologischen Formen zeigen ein malignes Wachs-
tumsverhalten; am haufigsten findet sich die myxoide Variante
des Liposarkoms [16,22].

Mediastinale Liposarkome kommen in jeder Altersgruppe (9 Mo-
nate bis 77 Jahre) vor, sind aber bevorzugt bei Erwachsenen im
Alter zwischen 40 und 60 Jahren zu beobachten [11,14]. Bis zu
30% der Patienten sind zwischen 20 und 35 Jahre alt [15], wobei
Manner geringfiigig hdufiger betroffen sind als Frauen
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[6,7,24,25]. Haufig sind die Patienten asymptomatisch oder zei-
gen nur geringe Beschwerden [15], die dann durch eine Kom-
pression bzw. Infiltration mediastinaler und intrathorakaler
Strukturen bestimmt wird [11]. Fiihrende Beschwerden sind zu-
nehmende Belastungsdyspnoe, Schulterschmerzen, retrosterna-
le Thoraxschmerzen, Husten, Dysphagien, Heiserkeit und Ge-
wichtsverlust [11,14, 20,22, 24]. Gelegentlich fallt das Sarkom in-
folge eines transsternalen oder -thorakalen Wachstums als Tho-
raxwandtumor bereits inspektorisch auf [26]. Eine Obstruktion
der V.cava superior mit oberer Einflussstauung, die im Rahmen
der primdren klinischen Untersuchung bei 15% der Patienten
festzustellen ist [11], wird als prognostisch ungiinstiger Hinweis
beschrieben [24].

Gelegentlich treten Liposarkome multilokuldr auf [6] oder sind
mit relevanten Zweiterkrankungen wie malignen Thymomen
[18] oder HIV-Infektionen [12] assoziiert. Bei der Diagnostik
miissen diese Erkrankungen ebenso wie die Moglichkeit der we-
sentlich hdufigeren sekunddren Mediastinalbeteiligung durch
Wachstum per continuitatem, ausgehend von der Thoraxwand,
berticksichtigt werden.

Mit Hilfe der hochauflésenden Computertomographie (HR-CT)
und der transdsophagealen Sonographie wird die Tumorausdeh-
nung und damit die Operabilitdt bestimmt [11,17]; die topogra-
phischen Beziehungen zu den benachbarten anatomischen
Strukturen werden dabei prdziser dargestellt als bei der Kern-
spintomographie [8]. Die Diagnosesicherung gelingt mittels
perthorakaler Feinnadelbiopsie [1,2], die endgiiltige Klassifika-
tion meistens erst bei der histopathologischen Untersuchung
des Resektates.

Berichtet wird {iber einen 46-jdhrigen Patienten mit einem selte-
nen ausgedehnten primdren mediastinalen Liposarkom, das
histologisch aus einem differenzierten und einem pleomorphen
Anteil bestand.

3

Kasuistik

Erstmals 4 Wochen vor stationdrer Aufnahme klagte der Patient
iiber Husten mit geringem Auswurf, jedoch ohne Fieber. Auf-
grund einer plotzlich aufgetretenen, rasch zunehmenden Atem-
not bei Belastung, spdter auch in Ruhe, erfolgte eine antibioti-
sche Medikation durch den Hausarzt unter dem Verdacht einer
Pneumonie. Da keine Besserung der Beschwerden erfolgte, wur-
de eine pneumologische Diagnostik veranlasst. Die klinische Un-
tersuchung ergab ein aufgehobenes Atemgerdusch rechts, die
Rontgen-Thoraxaufnahmen im p.a. und seitlichen Strahlengang
zeigten eine subtotale Verschattung des rechten Hemithorax
(Abb.1a u. b). Die Blutgasanalyse ergab mit einem Sauerstoffpar-
tialdruck in Ruhe von 67,5 mmHg eine Partialinsuffizienz, in der
Bodyphlethysmographie zeigte sich eine mittelschwere Restrik-
tion (VK 2,071 entsprechend 50,5% des Sollwertes, FEV; 1,401
entsprechend 44,4%). Die im Rahmen einer Rechtsherzkatheter-
untersuchung gemessenen pulmonalarteriellen Druckwerte er-
gaben eine latente pulmonalarterielle Hypertension mittel-
schweren Grades (PAP-Mittelwerte in Ruhe 19 mmHg, nach 2
Minuten Belastung mit 80 Watt 43 mmHg). Die Computertomo-
graphie des Thorax zeigte eine ausgedehnte Raumforderung im
Bereich des dorsalen Mediastinums mit {iberwiegend fettdquiva-
lenten Dichtewerten und zentraler Septierung, weit nach rechts-
thorakal reichend, mit einem Durchmesser von 23 cm und inho-
mogener Begrenzung, partieller Ummauerung der Aorta descen-
dens und komplettem Einschluss des Osophagus (Abb.2). Der
rechte Ober- sowie der Mittellappen wiesen zum Teil eine regel-
rechte Beliiftung, zum Teil dystelektatische infiltrative Verande-
rungen auf, der rechte Unterlappen war komplett atelektatisch.
In der transdsophagealen Sonographie konnte die Osophagus-
wand nicht eindeutig abgegrenzt werden. Bronchoskopisch er-
gab sich ein sichelférmiges Restlumen der mittleren und distalen
Trachea von ca. 20 bis 30% des Ausgangslumens durch extralu-
minale Kompression sowie eine erhebliche Einengung beider
Hauptbronchien.

Abb.1au.b Roéntgen-Thoraxaufnahmen in 2 Ebenen des 46-jahrigen Patienten mit ausgedehntem primaren mediastinalen Liposarkom.
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Abb.2 Computertomographie des Thorax (HR-CT, Mediastinalfens-
ter).

Bei der histologischen Untersuchung mehrerer im Rahmen einer
Hauser-Biopsie entnommenen Stanzzylinder ergab sich der Ver-
dacht auf ein gut differenziertes Liposarkom. Die Operation wur-
de in kurativer Intention mit dem Ziel der vollstindigen Tumor-
resektion durchgefiihrt.

Intraoperativ fanden sich nach anteroaxillirer Thorakotomie
rechts bereits ausgedehnte pleurale Metastasen, die in der histo-
logischen Gefrierschnittdiagnostik bestatigt wurden. Der Tumor
selbst wurde vollstindig von der Pleura mediastinalis bedeckt
(Abb. 3). Aufgrund der GroRenausdehnung war die Resektion in
toto nicht moglich; stattdessen wurden mehrere Fragmentierun-
gen erforderlich. Dabei wurde der Osophagus auf einer Linge
von ca. 10 cm skelettiert und die infiltrierte Muskularis nach Tan-
gentialresektion rekonstruiert. Linksthorakal konnte der iiber
den Aortenbogen bis zur Aorta descendens reichende Tumor
stumpf disseziiert werden. Rechtsthorakal wurde aufgrund der
pleuralen Metastasen auf die Resektion der infiltrierten V. cava
sup. sowie von Anteilen des rechten Herzvorhofes verzichtet, so
dass makroskopisch eine R2-Situation vorlag.

Bei der makropathologischen Untersuchung des Resektates er-
gab sich ein Tumor von 3660 g Gewicht mit einer GréfSe von
250%x250x100mm, z.T. bedeckt von einer bindegewebigen
(Pseudo-)Kapsel. Histologisch zeigte sich ein Liposarkom aus
zwei unterschiedlich differenzierten Anteilen. Der groRte Anteil
bestand aus univakuoldrem Fettgewebe, welches nur herdférmig
einige Lipoblasten und maRiggradige Kernatypien aufwies.

Hiervon pseudokapsuldr abgegrenzt fand sich ein entdifferen-
zierter spindelzelliger Anteil mit starker Zell- und Kernpleomor-
phie sowie erh6hter mitotischer Aktivitdt. Zusammenfassend er-
gab sich ein dedifferenziertes Liposarkom des Mediastinums.

Der postoperative Verlauf war unauffillig; die rechte Lunge
dehnte sich gut aus (Abb. 4). Der Patient konnte 12 Tage postope-
rativ in gutem Zustand nach Hause entlassen werden. Auf eine
adjuvante Radiatio wurde zundchst aufgrund der geringen Mito-
serate des grofSten Anteils der Tumormasse verzichtet. Im Rah-
men der Tumornachsorge wurden 5 Monate nach operativer In-
tervention beidseitig pulmonale Metastasen diagnostiziert;
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Abb.3 Intraoperativer Situs; weit nach rechtsthorakal reichender,
subpleuraler Tumor.

gleichzeitig zeigte sich ein Tumorrezidiv rechtsthorakal im
pleuroperikardialen Winkel. Trotz Chemotherapie (MAID-Sche-
ma) kam es zu einer weiteren Tumorprogression. Nach palliati-
ver Radiatio mit einer Gesamtdosis von 56 Gy besserten sich die
Beschwerden infolge einer ossaren Metastasierung im Bereich
des Costotransversalgelenkes D3 und der 6. Rippe deutlich. 21
Monate postoperativ verstarb der Patient im Rahmen des Tumor-
progresses.

Diskussion

Da mediastinale Liposarkome unabhdngig vom Grad der Diffe-
renzierung hdufig eine langsame Wachstumstendenz besitzen
und damit infolge guter Adaptations- und Kompensationsmog-
lichkeiten der komprimierten Organe lange Zeit wenige und
noch dazu uncharakteristische Beschwerden verursachen, er-
folgt die Sicherung der Diagnose haufig erst in einem spdten Tu-
morstadium [26]. Im vorgestellten Fall betrug das Tumorgewicht
iber 3,5 kg, die GroRe iiber 250 mm im Durchmesser; obgleich
der respiratorische Zustand mit einer VC von 50% und einem
FEV, von 44,4 % einer funktionellen Pneumonektomie entsprach,
klagte der Patient zum Zeitpunkt der stationdren Aufnahme le-
diglich tiber leichte Atemnot bei starkerer Belastung. Der klini-
sche Untersuchungsbefund stand im krassen Widerspruch zu
den Beschwerden; auskultatorisch war das Atemgerdusch
rechtsthorakal in weiten Bereichen aufgehoben. Die Crux und
gleichzeitig aber die Chance einer friihzeitigen Diagnosesiche-
rung und damit der Moglichkeit einer kurativen Therapie liegen
daher in der Beachtung auch diskreter Symptome in Verbindung
mit einer peniblen klinisch-kérperlichen Untersuchung, die zu
weiterfiihrenden diagnostischen MafBnahmen Anlass geben
muss. In diesem Zusammenhang bestdtigt sich wiederum der
Wert einer onkologischen Vorsorgeuntersuchung, da mediasti-
nale Liposarkome hauptsdchlich bei Erwachsenen im Alter zwi-
schen 40 und 60 Jahren [6,11] auftreten.

Ubereinstimmend wird in der Literatur die chirurgische Inter-
vention als Therapie der Wahl zur kurativen Behandlung angese-
hen [2,6]. Dennoch ist auch die Operation nicht unproblema-
tisch, da eine radikale Resektion nach onkologischen Kriterien
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Abb.4 Rontgen-Thoraxkontrolle postoperativ; vollstindige Reexpansion der rechten Lunge.

nur selten gelingt. In der Regel ist lediglich bei den gut differen-
zierten und myxoiden Tumoren eine kurative Operation méglich
[6]; im Falle pleomorpher Sarkome ist nur bei 8-10% der ope-
rierten Patienten eine RO-Resektion zu erreichen [11]. Aber
selbst bei vollstandiger Exstirpation wird eine hohe Rezidivrate
beobachtet: Ca. 30% der Patienten erleiden in einem Zeitraum
von 3 Jahren ein Rezidiv [15]. Kumulativ liegt das rezidivfreie In-
tervall zwischen 1 und 2,7 Jahren [15,18]. Auch bei unserem Pa-
tienten gelang aufgrund des infiltrativen transmuralen Wachs-
tums im Bereich der V. cava inferior und des rechten Herzvorho-
fes mit inselformiger Metastasierung der Pleura parietalis und
mediastinalis keine vollstindige Resektion. Bereits 5 Monate
postoperativ waren ein ausgedehntes Rezidiv und pulmonale
Metastasen nachweisbar.

Operativ-technische Schwierigkeiten kénnen besonders durch
ein infiltratives organiiberschreitendes Wachstum im Bereich
herznaher vaskulirer Strukturen und des Osophagus entstehen
[22,23]. Makroskopisch tduscht die glatt-begrenzte Kapsel pleo-
morpher Sarkome eine Sicherheit bei der Resektion vor, die his-
topathologisch nicht gegeben ist, da es sich lediglich um eine
pseudokapsuldre Begrenzung handelt, durch die eine Tumorzell-
propagation stattfindet.

Waihrend eine Chemotherapie prinzipiell bei Weichteilsarkomen
nur beschrankte Wirksamkeit besitzt [13], da die Mitoserate in
der Regel gering ist und nur bei hoher Zellteilungsrate die Vo-
raussetzungen einer effektiven Therapie gegeben sind [3], wird
die Strahlentherapie als Palliation bei inoperablen Patienten
und gelegentlich adjuvant bei inkompletter Resektion empfoh-
len [13,21]. Die Chemotherapie konnte in keinem uns bekannten
Fall, auch nicht bei dem vorgestellten Patienten, die Tumorpro-
gredienz verhindern [2,19]. Die besondere Problematik bei der
Radiatio des Mediastinums besteht in der fiir einen therapeuti-
schen Effekt erforderlichen hohen Strahlendosis von etwa 90 Gy
[11], da dann ein hohes Risiko einer mediastinalen Fibrose be-
steht. Dennoch gibt es Einzelbeobachtungen, die auch bei niedri-
ger Strahlendosis einen positiven Einfluss - z.B. die Schmerzlin-

derung bei Thoraxwandinfiltration - der Radiatio belegen [11].
Im vorgestellten Fall wurde durch die Bestrahlung der Skelett-
metastasen Schmerzfreiheit erzielt. Grewal berichtete iiber eine
75-jahrige Patientin mit unbekapseltem, diffus infiltrativ wach-
sendem Liposarkom, die 5 Jahre nach Debulking und postopera-
tiver Radiatio mit 45 Gy beschwerdefrei war [11]. Allerdings kén-
nen die Effekte der Strahlentherapie nicht vom Spontanverlauf
differenziert werden, der in der Regel eine langsame Tumorpro-
gredienz zeigt. Uber die Wirkung der intraoperativen Radiatio im
Bereich des Mediastinums gibt es bis jetzt im Gegensatz zur
Strahlentherapie der Extremitdtensarkome keine Erfahrungen
[9]. Die Effekte der Bestrahlung mediastinaler Liposarkome mit
niedriger Mitoserate werden eher negativ beurteilt [4,26].

Zusammenfassend gibt es im Falle mediastinaler Liposarkome
keine Alternative zur chirurgischen Therapie mit kurativem An-
satz. Die Prognose dieser mesenchymalen Malignome hingt ent-
scheidend von der friihzeitigen Diagnosesicherung, der Radikali-
tdt der Resektion und dem histologischen Typ ab [26]. Lediglich
zwei Patienten mit unbekapseltem Liposarkom sind bekannt, die
5 Jahre nach Resektion noch am Leben waren. Nur geringfiigig
giinstiger sieht die Prognose fiir differenzierte Liposarkome aus:
Die 2-Jahres-Uberlebensrate betrigt ca. 50%, die 5-Jahres-Uber-
lebensrate ca. 10% [1].
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