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Chester-Krankheit).

Schliisselworter

Zellhistiozytose

Ein radiologisch festgestellter Tumor einer 29-jahrigen Frau mit Fieber um 39°C
wurde unter dem Verdacht einer Cholezystitis oder eines Leberabszesses operiert,
dabei ein solider Tumor in der Nebennierenloge gefunden und reseziert. Die
Schnellschnittbefundung ergab keine klare Diagnose beziglich der Dignitdt und
der Zuordnung. Histologisch zeigte sich, dass der Tumor aus dicht gelagerten
groBen histiozytenartigen Zellen mit Expression von Vimentin, CD68 und CD163
sowie Negativitét flir Keratin, Langerin und SMA aufgebaut ist. Wir diagnostizierten
eine xanthogranulomatdse Adrenalitis und diskutierten die Differentialdiagnosen
(Langerhans-Zellhistiozytose, Rosai-Dorfman-Krankheit, Malakoplakie, Erdheim-

Histiozytom - Erdheim-Chester-Krankheit - Imnmunhistologie - Malakoplakie - Langerhans-

Radiologisch wurde ein 15cm durchmes-
sender Tumor in der rechten Nebennieren-
loge festgestellt. Die Tumorresektion ent-
fernte einen histiozytaren, nicht neoplas-
tischen Tumor, der pathohistologisch und
trotzumfangreicher Immunhistologie gro-
Re differenzialdiagnostische Schwierigkei-
ten bereitete und letztendlich als xan-
thogranulomatdse Adrenalitis klassifiziert
wurde. Die verschiedenen differentialdia-
gnostisch in Frage kommenden Entitdten
werden diskutiert.

Fallbericht

Eine 29 Jahre alte, zuvor gesunde Frau
wurde wegen einer seit 10 Tagen beste-
henden Obstipation mit Appetitlosigkeit,
rechtsseitigen epigastrischen Schmerzen
und Fieber bis 39°C sowie einer haus-
arztlich sonographisch nachgewiesener

Raumforderung im Morrison-Pouch sta-
tiondr aufgenommen. Im CT ergab sich
eine inhomogene solide, malignomver-
dédchtige Raumforderung am Oberpol der
rechten Niere von 11,7 X 9,1x 10,5 cm mit
nicht sicherer Abgrenzung zur rechten
Niere und Leber sowie Kontakt zur V. cava
inferior. Aufféllige Laborwerte waren eine
deutliche Vermehrung der Thrombozyten,
eine Erhohung des C-reaktiven Proteins
(143 mg/l), der alkalischen Phosphatase
(203 U/1) und der Gamma-GT (98 U/I). Eine
Hormondiagnostik erfolgte nicht. Als kli-
nische Diagnose wurde der Verdacht auf
eine komplizierte Nierenzyste, differen-
zialdiagnostisch eine akute Cholezystitis
oder ein Leberabszess gestellt.

Die Operation erfolgte zur Diagnostik
der unklaren tumordsen Ldsion mit pa-
rakolischer Inzision des parietalen Perito-
neums und Mobilisation des Colon ascen-
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dens nach medial mit Darstellung der Nie-
re. Der Tumor erschien schlecht abgrenz-
bar, verwachsen und nicht zystisch son-
dern solid. Die Punktion ergab keine Fliis-
sigkeit. Die Niere wurde freigelegt und der
Tumor vom Leberunterrand, der V. cava
und von der Niere abprapariert und gebor-
gen. Die Schnellschnittuntersuchung er-
gab einen Tumor unklarer Dignitét und un-
sicherer Herkunft. Der postoperative Ver-
lauf war komplikationslos.

Material und Methode

Das Operationspraparat wurde in Gblicher
Weise gemessen, gewogen, zerlegt und in
10 % gepuffertem Formalin fixiert. Die Par-
affinschnitte wurden mit HE, PAS und EvG
gefarbt. Die eingesetzten immunbhistolo-
gischen Marker verzeichnet die @ Tab. 1.

Makroskopische Befunde

Das Operationspraparat wog 6369 und
mal 145x 115x90mm und schloss die

rechte Nebenniere ein. Die Oberfliche er-
schienkapselartigmit Verwachsungen.Die
Schnittflichen zeigten in der Peripherie
einen schmalen Saum gelblichen Neben-
nierenrindenrestparenchyms. Der darun-
ter liegende Tumor erschien maBig fest,
solide, braunlich, leicht glasig und ohne
Nekrosen oder Zysten.

Durch den ihn umgebenden Nebennie-
rensaum konnte er eindeutig der Neben-
niere zugeordnet werden.

Mikroskopische Befunde

Die tumorartige Ldsion zeigt eine aus-
gedehnte diffuse Proliferation aus relativ
groBen, monomorphen histiozytaren Zel-
len (B Abb. 1). lhre Kerne sind gleichfor-
mig rund bis rundoval und Chromatin-
arm. Die Nukleolen sind klein (@ Abb. 2).
Das recht breite Zytoplasma ist schwach
eosinophil und PAS-positiv (8 Abb. 3). Die
Zellmembranen sind undeutlich. Zwischen
den Zellen ist etwas Fasergewebe sep-
tenartig oder feinnetzig entwickelt. Fokal

Tab.1 Immunhistologische Markerex- Tab.2 Differenzialdiagnose von histiozytaren Tumoren in der Nebenniere
pressionen im histiozytaren Tumor Marker Erdheim-Chester- Rosai-Dorman- | Xanthomatose Malakoplakie [8]
Marker Ergeb- Ergeb- Erkrankung [4, 7] Erkrankung [3] | Adrenalitis [2, 5, 6]
nisXA | nisNNR Alters- 40-60 Jahre Kinder und jun- | 50-60 Jahre Median 50 Jahre
Keratin AE1/AE3 Negativ | 1+ gipfel ge Erwachsene
Vimentin 3+ Negativ Ge- Leichtes Uberwiegen | Assoziiert oft Manner Haufiger Frauen
S100 Protein +) Negativ schlecht/ | der Manner mit viralen oder
D10 0 Negati Risiko- tumordsen
+ €9a fv patienten Erkrankungen
EMA 1+ . Negativ Lokalisa- | Lange Réhrenkno- Lymphknoten, Nebenniere, evtl. Haufig im Harn-
SF-1 Negativ | 3+ tionen | chen, ZNS, Skelett, Niere, Haut, zusitzlich paraad- | trakt: Niere,
CK18 (+) Negativ Lunge, Herz, Lymph- Nebenniere renal Harnleiter, Harn-
CD 163 3t Negativ knoten, Retropgrito— blase,
- neum, Nebenniere, seltener Gastro-
D68 3+ Negativ perirenales Weichge- intestinaltrakt,
CD1a Negativ | Negativ webe genital, pulmo-
Langerin (CD 207) Negativ | Negativ nal, dermal und
Atypische Lympho- | (+) Negativ adrenal
zyten Kinase (ALK) Histolo- | Xanthomatose Infil- Grof3e Histio- PAS-positive lipid- | Michaelis-Gut-
Glattmuskulires Negativ | Negativ g€ tration zyten mit eo- reiche Makropha- | mannn-Korper
Aktin sinophilem gen, Plasmazellen, | mit Positivitdtin
. . . granuliertem Lymphozyten, Gra- | PAS, von Kossa-
Desmin Negativ | Negativ Zytoplasma, nulozyten, Fremd- | und Fe-Farbung
CD34 Negativ | Negativ Lymphozyten, korperriesenzellen
Stat6 Negativ | Negativ Plasmazellen
Inhibin Negativ | 1+ Immun- | Positiv: CD68,CD163, | S100 positive Positiv fiir CD68 Positiv fiir CD68
Melan A N - 3 histolo- | CD14, Faktor Xllla Histiozyten und Vimentin, ne-
€lan egatfv + : gie negativ: S100-Protein, gativ fiir epitheliale
lgG4 Negativ | Negativ CD1a, Langerin Marker
I9G Negativ | Negativ
Ki-67 5-20% | Negativ
XA xanthogranulomatése Adrenalitis,
NNR Nebennierenrinde

kommen mehrkernige histiozytare Riesen-
zellen zur Darstellung (8 Abb. 4). Beglei-
tend zeigt sich ein gemischtes Entziin-
dungsinfiltrat aus Lymphozyten und Plas-
mazellen sowie eingestreuten Mastzellen,
neutrophilen und eosinophilen Granulo-
zyten. Pilze sind in der PAS-Farbung nicht
identifizierbar. Stellenweise unscharf be-
grenzt siecht man Nebennierenrindenrest-
gewebe mit mehr spongiozytaren als kom-
pakten Zellen mit immunhistochemisch
nukledrer Positivitdt fur SF1 (@ Abb. 5).
Nebennierenmarkgewebe war nicht nach-
weisbar.

Die immunbhistologischen Befunde ver-
zeichnet die @ Tab. 1. Sie fiihrten zum Aus-
schluss eines primar adrenokortikalen (SF-
1- und Melan-A-negativ) oder adrenome-
dulldren (Synaptophysin- und Chromogra-
nin-negativ) Tumors und einer Karzinom-
metastase (Keratin-negativ).

Die Struktur erschien gut vereinbar mit
einer histiozytenreichen granulomatdsen
Lasion, gut passend zu einer xanthogra-
nulomatdsen Adrenalitis (XA).
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Abb. 1 A Inder Ubersicht (HE, Vergr. 1:100) zahlreiche monomorphe Histiozyten (rechts). Begleitend
ein gemischtes Entziindungsinfiltrat prédominant aus Lymphozyten und Plasmazellen sowie einge-
streuten eosinophilen Granulozyten (links)

Abb. 2 A In hoherer VergroBerung (HE, Vergr. 1:400) Histiozyten mit breitem eosinophilem Zytoplas-
ma und rundovale Kernen, teils mit einem kleinen Nukleolus

Abb. 3 A Histiozyten mit kraftig PAS-positivem Zytoplasma (PAS, Vergr. 1:400)
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Abb. 4 A Neben den zahlreichen mononukledren Histiozyten sieht man Ansammlungen von mehr-

kernigen Riesenzellen (HE, Vergr. 1:400)

Abb. 5 A Residuales Nebennierengewebe (nukleér SF1-positiv), umgeben von ausgepragtem Ent-
ziindungsinfiltrat (Vergr. 1:400)

Diskussion

Tumorartige histiozytdre Prozesse der Ne-
benniere sind sehr selten. Da die Langer-
hans-Zellhistiozytose in der Nebenniere
sehr wahrscheinlich nicht vorkommt [1]
und die ldsionalen Zellen negative Far-
bereaktionen gegeniiber S100, CD1a und
Langerin zeigten (@ Tab. 1), kann die Diffe-
renzialdiagnose auf Non-Langerhans-Zell-
histiozytosen beschrankt werden, die in
der Literatur beschrieben sind (@ Tab. 2).
Der fehlende Nachweis charakteristi-
scher schaumzelliger Makrophagen, das
junge Patientenalter sowie der fehlende
Hinweis auf eine kndcherne Beteiligung
machen eine Erdheim-Chester-Erkrankung
weitestgehend unwahrscheinlich.
Hinweise auf eine extranodale Rosai-
Dorfman-Erkrankung ergeben sich ohne

konventionell histologisch sichtbare Em-
peripolese und fehlener immunhistochmi-
scher Positivitat der Histiozyten fiir S100
nicht.

Die fiir eine Malakoplakie charakteris-
tischen Michaelis-Gutmann-Korper sind
nicht nachweisbar.

Ein adrenales Neoplasma ist sowohl
konventionell histologisch und bei Negati-
vitét aller immunhistochemischen Neben-
nierenmarker ausgeschlossen, ebenso wie
die Metastase eines epithelialen Tumors.

In der Literatur finden sich weitere Ein-
zelkasuistiken zur xanthomatdsen Adrena-
litis. In dem Fall von Atiemo et al. [2] wird
eine sehr schaumzellreiche Adrenalitis be-
schrieben, die 15 Monate nach Entfernung
eines Renalzellkarzinoms auf der Gegen-
seite sich entwickelt hatte und die als Folge
des zuriickliegenden Eingriffs angesehen

wurde. Bei einem weiteren Fall [6] wurden
bei einem Diabetiker ebenfalls reichlich
Schaumzellen, aber auch erhebliche aku-
te wie chronische entziindliche Infiltrate
sowie Methicillin-resistente Bakterien vom
Streptococcus aureus nachgewiesen. Bei-
de Félle unterscheiden sich somit deutlich
von unserem Fall, bei dem keine Ursa-
che gefunden wurde und die Struktur der
Histiozyten nur stellenweise angedeutet
schaumzellig erschien, aber eine Fieber-
symptomatik auf ein entziindliches, wenn
auch nicht sicher bakterielles Geschehen
hinwies.

Fazit fiir die Praxis

= Zusammenfassend konnten wir zeigen,
dass die xanthogranulomatdse Adrenali-
tis eine seltene, aber wichtige Differenti-
aldiagnose adrenaler Tumoren ist, welche
sich jedoch erst am Operationspraparat
offenbarte.

= Ferner kann die Abgrenzung gegeniiber
Histiozytosen erhebliche Schwierigkeiten
bereiten, welche eine sorgfiltige Differen-
zierung des entziindlichen Zellinfiltrates
erfordert.

= Zusatzlich sichert die abschlieBende Kor-
relation mit Klinik und Bildgebung die di-
agnostische Einordnung.

= Imvorliegenden Fall ist die klinische Sym-
ptomatik mit Fieber und Verdacht auf
Cholezystitis/Leberabszess im Einklang
mit der Diagnose einer xanthogranulo-
matosen Adrenalitis.
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Xanthogranulomatous adrenalitis. A rare and difficult differential
diagnosis of adrenal gland tumors

A radiologically diagnosed tumor in a 29-year-old woman with a fever of around 39 °C
was operated on under the suspicion of cholecystitis or a liver abscess. A solid tumor
was found in the adrenal gland and resected. The frozen section findings did not
reveal a clear diagnosis of entity and assignment. Histologically, the tumor was found
to consist of densely clustered large histiocyte-like cells with expression of vimentin,
(D68, and CD163 as well as negativity for keratin, langerin, and SMA. We diagnosed
xanthogranulomatous adrenalitis and discussed the differential diagnoses (Langerhans
cell histiocytosis, Rosai-Dorfman disease, malakoplakia, Erdheim—Chester disease).

Keywords
Histiocytoma - Erdheim-Chester disease - Immune histology - Malakoplakia - Langerhans cell
histiocytosis
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