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Zusammenfassung:

Bel einem 45-jdhrigen Patienten mit langjahriger Refluxanam-
nese wurde gastroskopisch im distalen Oesophagus ein submu-
koser Tumor von 1 cm Grofie festgestellt. Endosonographisch
war der Tumor von der Tunica muscularis abzugrenzen. Daher
erfolgte endoskopisch die Abtragung. Uberraschend stellte sich
histologisch ein sogenannter Abrikossoff-(Granularzell-) Tumor
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dar. Die beobachtete steigende Inzidenz von Granularzelltumoren
im Oesophagusist mit der Entwicklung und Verbreitung der en-
doskopischen Diagnostik erklarbar. Daher wird der | nternist mit
diesem sdltenen Befund in Zukunft haufiger konfrontiert werden.
Endoskopie, Endosonographi e und Histopathol ogie entschei den
Uber eine mogliche endoskopische, rationale Therapie.
Schltisselworter: benigner Oesophagustumor —Abrikossoff-
Tumor — Granularzelltumor — endoskopische Therapie
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Fallbericht

Anamnese

Der 45-jdhrige Patient stellte sich bei uns
zur Abtragung eines ambul ant gastrosko-
pisch gesicherten Osophaguspolypen vor.
Dabei war bei 35 cm von der Zahnreihe
eine ca. erbsgrofRe polypoide Lasion be-
schrieben worden.

Seit 2 Jahren sind ein arterieller Hyper-
tonus sowi e eine progrediente Adipositas
bekannt. Auf3erdem gibt er an, seit 2 1/2
Jahren keinen Alkohol mehr zu trinken.
Sein Alkoholgenuss betrug bis zur Absti-
nenz 4 - 5 Flaschen Bier t&glich. Bei
Aufnahme lag ein Nikotinabusus von 34
Packunggjahren vor. Sonst waren keine
weiteren Vorerkrankungen bekannt.

Seit 4 1/2 Jahren war der Patient in ambu-
lanter Behandlung wegen intermittieren-
dem Sodbrennen. Diesestrat unregel malig,
nicht téglich auf und war in den letzten
Wochen vor Aufnahmetrotz téglicher medi-
kamentdser Therapie mit dem H2-Blocker
Ranitidin (300 mg) intensiver und regel-

Abbildungen 1 (A+B):

Endosonographie der intraluminal liegenden poly-
poiden Lasion (A) im distalen Oesophagus (35 cm
von der Zahnreihe): echoarme Raumforderung, die
die Tunicamuscularis nicht Uberschreitet (B).

Univ. —Klinik D

Abbildung 2:
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Oesophagoskopie: um die polypoide Raumforderung wird eine Ligatur gesetzt. Anschlief3ende Polypektomie.

maliger geworden. Bel Aufnahme und
wahrend des stationdren Aufenthaltes
gab der Patient keine Beschwerden an.

Befunde

Klinische Untersuchung

45-jahriger Patient in gutem Allgemein-
und adipdsem Erndhrungszustand (Grolze
182 cm, Gewicht 115 kg, BMI = 34,7).
Herz- und Lungenauskultation erbrach-
ten keinen pathologischen Befund. Puls
64/min, RR 120/90 mmHg. DasAbdomen
zeigte keine pathol ogi schen Untersuchungs-
ergebnisse, die Leber war 2 cm unter
dem Rippenbogen in der Medioklaviku-
larlinie pal pabel. Ubriger internistischer
und neurologischer Status boten keine
Auffalligkeiten.

L aboruntersuchungen: Blutbild, Gerinnung,
Transaminasen, Nierenfunktionswerte im
Normbereich.

Technische Untersuchungen

In der Endosonographie stellte sich der
11 x 6 mm grof3e Tumor als echoarm,
glatt begrenzt und die Tunica muscularis
nicht infiltrierend dar. Farbdopplersono-
graphisch konnte kein gréleres Gefél
beim Polypen nachgewiesen werden (Abb.

1A+B). Endoskopisch fanden sich im
unteren Oesophagusdrittel einzelne Ero-
sionen im Sinne einer Refluxoesohagitis
I. Grades nach Savary-Miller sowie ein
Polyp mit einer Grofe von 10 mm im
Abstand von 35 cm von der Zahnreihe.
Der submukds gelegene, gutartig impo-
nierende Tumor zeigte eine glatte Schieim-
haut sowie normale Farbung und lief3
sich nach Ligatur (Abb. 2) in Héhe des
Ringes gut abtragen. Die entstandene
Wunde war relativ grof3, flach, glatt und
blutarm. Der Polyp wurde zur histologi-
schen Untersuchung geborgen.

Pathol ogi sch-A natomischer Befund

Die Makroskopie des abgetragenen Tu-
mors zeigte ein erbsgrolies, rotbraunes,
polyptses Gewebsbrdckel. In der mikros-
kopischen Beurteilung fand sich driisen-
tragende Schleimhaut vom Osophagus
mit zellreichem Tumor, der neben spin-
deligen Zelldlementen auch grof3ere plas-
mareiche Zellen enthielt, die dicht gelagert
waren. Hier auch erkennbare feine Gra-
nulierung des Zytoplasmas. Runder kleiner,
zentral gelegener chromatindichter Zell-
kern innerhalb dieser Zellen (Abb. 3A).
Immunhistologisch kréftige Resktion der
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Abbildungen 3

(A+B+C): Granularzelltumor des Oesophagus: (A)
Typisches Bild mit granuldrem Zytoplasma und
»~Myozyten“ &hnlichen Zellen (H & E, x 360).
Immunhistochemie: deutliche Positivitét fir S-100
Protein (B, x 360) und NSE (C, x 360).

Abb. C

Tumorzellen mit einem Antikorper ge-
gendas S- 100 - Protein (Abb. 3B+C).
Diagnose: Der vorliegende Befund ent-
spricht einem Granularzelltumor.

Diskussion

Abrikossoff beschrieb 1926 den nach
ihm benannten Tumor as ein Myom,
welches von der quergestreiften willkur-
lichen Muskulatur ausgeht (Abrikossoff,
1926). In der Annahme, dass diese Tumo-
rentitdt embryonaler Genese sei, wurde
1927 durch Diss der Begriff Granularzell-
tumor eingefuhrt (Diss, 1927). Feyrter
wies 1935 als erster darauf hin, dass der
Granularzelltumor (GCT) vom Nerven-
gewebe abstammt (Feyrter, 1935).
Granularzelltumoren sind in nahezu alen
menschlichen Geweben beschrieben wor-
den und kdnnen in jedem Alter vorkom-
men, wobel der Altersgipfel zwischen der
3. bis 5. Lebensdekade liegt. Etwa die
Hélfte der berichteten Félle betraf die
Kopf-Hals-Region, wobei die Zunge mit
23 bis 28 % aler Granularzelltumoren
die héufigste Lokalisation darstellt. Mehr
alseinen Herd im gleichen Organ oder an
multiplen Stellen weisen 10 bis 15 % der
Patienten auf (Ordonez, 1999).
DieMdignitétsratealer Granularzelltumo-
ren liegt bei ca. 1 - 2% (Enzinger, 1988).
In5- 6% sind GCT im Gastrointestinal-
trakt zu finden (Peterson, 1974). Die In-
zidenz im Oesophagus wird mit 2 % an-
genommen (Lack, 1980). Bisher sind
mehr als 200 Granularzelltumoren des
Oesophagus beschrieben worden (Gold-
blum, 1996). Die meisten treten solitér
auf, obgleich in einer Arbeit von Orlowska
et ad. ca jeder 10. Patient mit einem
oesophagealen Granularzelltumor zwei
oder mehr aufwies (Orlowska, 1993).
Der Granularzelltumor des Oesophagus
hat einen Anteil von ca. 1% (0,5 bis5 %)
an alen benignen Oesophagustumoren,
welche wiederum ca. 0,5 % aller Oeso-
phagusneoplasien ausmachen (Tabelle 1,
modifiziert nach Axelrad, 1998). Die
beobachtete steigende Inzidenz von GCT
ist mit der Entwicklung und Verbreitung
der endoskopi schen Diagnostik erklarbar
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Differentialdiagnosen:
benigne Oesophagustumore (0,5 %)

Intraluminal (immer Intramural
nichtepithelial!)

Squamdses Zellpapillom

(GERD, HPV?) Leiomyome
Granularzelltumor Hamangiome
Fibrovaskulérer Polyp Kaposisarkom

(groR3, Hamartom)

Inflammatorischer Polyp
(sehr selten)

Modifiziert nach
Axelrad, 1998

(Orlowska, 1993). Meist wird der Tumor
bei einer Oesophago-Gastro-Duodenos-
kopie im Rahmen der Routinediagnostik
bei Dysphagie gefunden. Granularzelltu-
moren werden nur in ca. 50 % der Félle
symptomatisch, vorwiegend ab einer Gro-
f3e von mehr als 10 mm und mit steigen-
der Anzahl. Neben einer Dysphagie kdn-
nen retrosternale oder auch unspezifische
Beschwerden bestehen. Somit ist die
Diagnose meist ein Zufallsbefund. Am
héufigsten findet man den Tumor im unte-
ren Oesophagusdrittel (50 - 85 %), ge-
folgt vom oberen (15 - 40 %) und mittle-
ren (ca. 20 %) Drittel (Orlowska, 1993;
Koch, 1998).

Endoskopisch bietet sich meist das Bild
eines gelblich erscheinenden, submukos
gelegenen Tumors (Koch, 1998; Schlick,
1997; Domagk, 1999). In der Endosono-
graphie, die mittlerweile zum Standard
beim Staging von Oesophagustumoren
gehort, stellt sich der benigne Granular-
zelltumor typischerweise as gut abgrenz-
bare, echoarme Struktur ohne Anzeichen
far infiltratives Wachstum dar (Tada,
1990). Die Tunica muscularis wird dabei
nicht Uberschritten. Malignitétskriterien
sind Auftreten von Lymphknotenmetasta-
sen oder diffuses Wachstum in die Umge-
bung. Kriterien fir eine potentielle Ma-
lignitét stellen eine TumorgrofRe von
mehr as 4 cm, schnelles Wachstum und
rasches Wiederauftreten nach durchge-
flhrter Exzision dar (Orlowska, 1993).
Die Diagnosesicherung erfolgt durch

Endoskopie mit Biopsie desTumors. Das
charakteristische histologische Merkmal
ist die Granularitdt des Zytoplasmas,
welche durch eine massive Ansammlung
von Lysosomen bedingt ist (Ordonez,
1999). Obgleich die meisten Untersucher,
basierend auf immunhistochemischen
und e ektronenmikroskopischen Befunden,
eine Abstammung von Schwannzellen
favorisieren und die Bezeichnung Granu-
larzellschwannom beflrworten, existie-
ren einige Unterschiede zwischen Schwan-
nomen und Granularzelltumoren in ihrer
ultrastrukturellen Charakteristik und der
Expression von einigen immunhistoche-
mischen Markern (Ordonez, 1999). Im-
munhistologisch kénnen in nahezu alen
Féllen Protein S-100 und in 90 % der
F&lle neuronenspezifische Enolase (NSE)
nachgewiesen werden (Ordonez, 1999;
Domagk, 1999). Das vesikelassoziierte
Protein Chromogranin A findet man
immunhistochemisch nicht (Ordonez,
1999). Der Mitosemarker Ki67 korreliert
dabei in einer neueren Arbeit auch mit
der Prognose des Patienten (Fanburg-
Smith, 1998).

Das therapeutische Vorgehen richtet sich
nach der endoskopisch gewonnenen His-
tologie, Tumorgrofe, evtl. vorhandenen
endosonographischen Malignitéatskriterien
des Tumors sowie ggf. bestehendem
Beschwerdebild des Patienten. Benigne,
asymptomatische Tumoren unter 2 cm
GrofRRe missen nur endoskopisch und
bioptisch Uberwacht werden. Sympto-
matische GCT sollten bereits bei einer
Tumorgrél3e von mehr als 1 cm entfernt
werden. Favorisiert wird dabei die end-
oskopische Tumorexzision, die jedoch
nur fir kleinere, bis 2 cm messende Tu-
more geeignet ist. Ferner muss die His-
tologie benigne und endosonographisch
eine Infiltration der Muscularis propria
ausgeschlossen sein, da eine Infiltration
einerseits als Malignomzeichen gilt, an-
dererseits ein hohes Perforationsrisiko
beim Versuch der kompletten Tumorent-
fernung besteht. Alternativ wurden Alko-
holinjektionen und Lasertherapie durch-
gefuhrt, wobei es hier keine gut belegten

Daten gibt. Auf Grund fehlender Strah-
lensensibilitdt von GCT kommt eine
Radiatio nicht in Frage. Bei unserem
Patienten erfol gte die endoskopische Ab-
tragung nach Plazierung eines Ligatur-
ringes Uber der polypdsen Raumforde-
rung mit anschlieRender Polypektomie
und Bergung zur Histologie.

Ist der Tumor groRer als 2 cm, besteht
Verdacht auf Malignitét oder lasst sich
endosonographisch die Tunica muscula
risnicht klar abgrenzen, ist die operative
Thergpieindiziert. Hierbel sind a's chirur-
gische Verfahren die Enuklestionsresektion
(Backheuer, 1999) sowie die thorakosko-
pische Tumorexcision beschrieben (Koch,
1998). Die Oesophagusresektion wird
bei histologischem Malignitétsnachweis
oder begriindetem Maligomverdacht er-
forderlich (Koch, 1998; Schlick, 1997;
Backheuer, 1999).

Die aleinige histologische Untersuchung
einer polyptsen intraluminaen Raum-
forderung im Oesophagus ochne Immun-
histochemie kann Schwierigkeiten bereiten.
So kam eswegen Diagnosestellung eines
Plattenepithelkarzinoms des Oesophagus
schon zur operativen Resektion (Schlick,
1997). Wichtig ist es daher, das endosko-
pische sowie endosonographische Bild
mit in die Diagnosestellung zu integrie-
ren. Imponiert die Schleimhaut Uber dem
Tumor makroskopisch intakt, sollte der
Untersucher differentialdiagnostisch an
einen Granularzelltumor denken und dies
dem Histopathologen mitteilen (Back-
heuer, 1999).
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