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Einleitung
!

Die Differenzialdiagnose der (gutartigen) Leber-
raumforderung stellt ein h�ufiges Problem in der
hepatobili�ren Chirurgie dar [1]. Gerade beim ju-
gendlichen Patienten ist die exakte Diagnose be-
z�glich der Indikation zur operativen Therapie
von entscheidender Bedeutung [2]. Das hepati-

sche Angiomyolipom ist ein seltener, mesenchy-
maler und in der Mehrzahl der F�lle benigner Le-
bertumor [3].
Erstmals beschrieben wurde das hepatische An-
giomyolipom 1976 [4]. Seither wurden welt-
weit unter 200 F�lle beschrieben [5–8], in der
deutschsprachigen Literatur sind bislang 2 F�lle
bei betagten Patienten publiziert [9, 10]. Im

Zusammenfassung
!

Eine 22-j�hrige Frau wurde mit dem Verdacht
auf ein Leberadenom ausw�rtig behandelt. Die
Patientin gab unspezifische Oberbauchschmer-
zen an. Die Anamnese sowie die kçrperliche Un-
tersuchung waren unauff�llig. Die ausw�rtige
Bildgebung sowie eine durchgef�hrte Histologie
ergaben den Verdacht auf ein Adenom. Eine
weitere Behandlung wurde nicht durchgef�hrt.
Aufgrund der Grçßenzunahme der Leberraum-
forderung innerhalb eines Jahres erfolgte die
Vorstellung in unserer Klinik mit der Frage
nach chirurgischer Therapie. Die erneut durch-
gef�hrte MRT der Leber zur Resektionsplanung
zeigte einen 10�9�9 cm messenden Tumor mit
Kontakt zum Leberhilus. Aufgrund der ausw�r-
tigen histologischen Diagnose eines Adenoms
in Kombination mit der Grçßenzunahme erfolg-
te die Sanierung durch eine Hemihepatektomie
rechts. Der postoperative Verlauf gestaltete sich
problemlos. Die histologische Untersuchung des
vollst�ndigen Pr�parates zeigte �berraschender-
weise ein hepatisches Angiomyolipom. Das An-
giomyolipom der Leber ist eine seltene, in der
Mehrzahl der F�lle benigne Raumforderung der
Leber. Es ist histologisch durch das Vorliegen
von oft dickwandigen Blutgef�ßen, Fettgewebe
und glatten Muskelzellen mit Positivit�t f�r
HMB45 gekennzeichnet. Da auch Formen mit
malignem Wachstum auftreten kçnnen, ist die
Indikation zum operativen Vorgehen gegeben.

Abstract
!

A 22-year-old woman was treated for a hepatic
lesion with a high suspicion of a liver adenoma
at another hospital. The patient presented with
unspecific abdominal pain. Further physical ex-
amination was unremarkable. A biopsy of the li-
ver lesion revealed hepatic adenoma. Because of
the increasing tumour size over a one-year pe-
riod the patient was referred to our department
for surgical therapy. On MRI scan, the liver mass
measured 10�9�9 cm in the right liver lobe
with contact to the right hilum. Because of the
histological signs of adenoma a right hepatic lo-
bectomy was performed. Postoperative follow-
up was uneventful. The pathological diagnosis
of hepatic angiomyolipoma was obtained. An-
giomyolipoma of the liver is a rare benign me-
senchymal tumour often mimicking other hepa-
tic lesions. Histological features are thick-walled
blood vessels, mature fat and smooth muscle in
various proportions. The biological behaviour of
the tumour is benign, although distant metasta-
ses are occasionally possible. Due to the poten-
tial for malignant transformation, tumour resec-
tion should be performed.
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Folgenden beschreiben wir erstmals den Fall einer 22-j�hrigen
Frau mit einem ausgedehnten Angiomyolipom der Leber.

Kasuistik
!

Bei einer 22-j�hrigen Patientin erfolgte aufgrund unspezifischer
Oberbauchbeschwerden eine Sonografie der Leber. Diese zeigte
einen 5 cm messenden Leberrundherd im rechten Leberlappen,
sodass eine weitergehende Diagnostik (CT sowie MRT Abdo-
men) durchgef�hrt wurde. Da keine eindeutige Diagnose ge-
stellt werden konnte, wurde eine diagnostische Laparoskopie
im ausw�rtigen Krankenhaus durchgef�hrt. Dabei erfolgte zu-
n�chst eine Gelegenheitsappendektomie. Aufgrund der ausge-
pr�gten makroskopischen Vaskularisierung des Tumors wurde
eine Laparotomie zur Probeentnahme in gleicher Sitzung durch-
gef�hrt. Die Schnellschnittuntersuchung ergab den Verdacht
auf ein Leberzelladenom. Von einer Tumorresektion wurde we-
gen der zentralen Tumorlage abgesehen. In der nachfolgenden
histologischen Aufarbeitung mittels Paraffineinbettung wurde
die Schnellschnittdiagnose Adenom best�tigt.
Im Lauf eines Jahres kam es zu einer Grçßenzunahme der
Raumforderung auf 10 cm. Die Patientin stellt sich in unserer
Klinik mit Frage nach Resektabilit�t der Raumforderung vor.
Die Patientin war weiterhin weitgehend beschwerdefrei und
ohne Begleiterkrankungen. Die kçrperliche Untersuchung ergab
bei reizlosen Narbenverh�ltnissen keinen pathologischen Be-
fund. Die Laboruntersuchungen zeigten neben leichten Trans-
aminasenerhçhungen (GOT 45U/l, GPT 141U/L) eine normo-
chrome und normozyt�re An�mie (Hb 10mg/dl). Die weiteren
Routineparameter inklusive Bilirubin und Tumormarker (AFP,
CEA, Ca19–9) zeigten normale Befunde. Die zur Resektionspla-
nung durchgef�hrte MR-Tomografie zeigte eine 10�9�9 cm
messende Raumforderung in den Lebersegmenten V, VI und
VII mit direkter Nachbarschaft zu den angrenzenden hil�ren
Gallenwegen (l" Abb. 1a und b). Auff�llig waren weiterhin zent-
rale fetthaltige intratumorale Zonen, die auch charakteristi-
scherweise bei einem Leberzelladenom visualisiert werden
kçnnen. Aufgrund der ausw�rtigen histologischen Diagnose ei-
nes Adenoms mit Grçßenwachstum im zeitlichen Verlauf stell-
ten wir die Indikation zur Operation. Intraoperativ best�tigte
sich die aus der Voroperation bekannte Hypervaskularit�t und
prall-elastische Konsistenz des Tumors. Wir f�hrten eine Hemi-
hepatektomie rechts mit Parenchymdissektion mit dem Ultra-
schalldissektor (CUSA – Cavitron Ultrasonic Surgical Aspiration)
CUSA ohne Pringle-Mançver durch. Der postoperative Verlauf
war unauff�llig, die Patientin konnte am 8. postoperativen Tag
die Klinik beschwerdefrei verlassen.
�berraschenderweise wurde histologisch die Diagnose eines he-
patischen Angiomyolipoms (l" Abb.3a–c) gestellt, welcher sich
histologisch folgendermaßen darstellt. Der Tumor imponiert aus
dicht gelagerten epitheloiden Zellen mit schwach eosinophilem
Zytoplasma. Die Kerne sind �berwiegend blasig und zeigen zum
Teil prominente Nukleolen. Vereinzelt sieht man Kerneinschl�s-
se. Man sieht fokal reichlich br�unliches Pigment. Stellenweise
hyaline Zytoplasmaeinschl�sse. Innerhalb des Tumors fokal ein-
zelne offenbar pr�existente Galleng�nge. Eindeutig tumorassozi-
ierte Galleng�nge sind nicht zu sehen. Selten sieht man dickwan-
dige Gef�ße mit atypischem Gef�ßwandaufbau ohne erkennbare
Schichtung. Nur ganz vereinzelt univakuol�re Fettzellen. Mitosen
sind selten. Die immunhistochemische Markierung von Pan-Zy-
tokeratin und Zytokeratin 18 f�llt in den Tumorzellen negativ

aus. Die Markierung von Aktin und HMB45 stellt die Tumorzel-
len stark positiv dar. Die Markierung von CD34 und CD31 zeigt
ein dichtes Kapillarnetz innerhalb des Tumors. Die proliferative
Aktivit�t bei der Markierung von Ki-67 liegt unter 1%. Neuroen-

Abb. 1 a Koronare
MR-Darstellung mittels
T2-gewichteter fett-
ges�ttigter TRUFI-
Sequenz zur Dokumen-
tation des glattbe-
grenzten Tumors mit
zentraler hilusnaher
Lage in den Segmenten
5/6 und hyperintensem
Signal im Vergleich zum
�brigen Leberparen-
chym. b Sagittale Tu-
mordarstellung anhand
einer T1-gewichteten
FLASH-Sequenz.
Beachtenswert sind die
Areale erhçhter Signal-
intensit�t intratumoral,
welche fokalen Ver-
fettungen entsprechen.
Die weißen Pfeile
zeigen die Tumor-
begrenzung.

Abb. 2 a Die Leber-
segmente V, VI und VII
infiltrierendes hepati-
sches Angiomyolipom
in axialer T1-gewichte-
ter FLASH-MR-Sequenz.
b Hyperintenser Sig-
nalcharakter des Angio-
myolipoms in axial
T2-gewichteter HASTE-
MR-Sequenz.

Moench C et al. Das Angiomyolipom der… Z Gastroenterol 2008; 46: 54–57

Kasuistik 55



bSonderdruckf�rprivateZweckedesAutors dokrine Marker bleiben negativ. Die Berliner-blau-Reaktion zeigt
fokal reichlich H�mosiderin. Bei der PAS-Reaktion findet man
schwach PAS-positive intrazytoplasmatische Granula.

Diskussion
!

Dieser Fallbericht beschreibt einen seltenen Lebertumor, das he-
patische Angiomyolipom.
Angiomyolipome imponieren klinisch h�ufig und typischerweise
als Nierentumor. Besonders typisch sind sie im Rahmen des Bour-
neville-Pringle-Syndrom (= tuberçse Sklerose); bei dieser autoso-
mal dominant vererbten Phakomatose liegt ein Krankheitskom-
plex aus mentaler Retardierung, Epilepsie, Adenoma sebaceum
und Angiomyolipom (typischerweise Niere, aber auch Leber und
andere Lokalisationen) vor [11]. Das Vorkommen von Angiomyo-
lipomen in der Leber beschr�nkt sich die Literatur weltweit auf
etwa 200 publizierte F�lle. Ein rasches Grçßenwachstum bei be-
nignem Angiomyolipomwie in diesem Fall ist in der Literatur bis-
lang nicht erw�hnt. Andere beschriebene Lokalisationen betref-
fen Uterus, Retroperitoneum, Mediastinum und Wirbels�ule. Das
histologische Bild dieser Tumoren ist sehr variabel, wobei immer

eine variabel anteilige Trias aus Fettzellen, glatten Muskelzellen
und unterschiedlich dickwandigen Gef�ßproliferaten vorhanden
ist. Dabei besteht die myomatçse Komponente oft aus polygona-
len, epitheloiden Zellen, die die histologische Abgrenzung zu ei-
nem benignen oder malignen epithelialen Tumor erschwert, ins-
besondere wenn, wie im vorliegenden Fall, diese Komponente
�berwiegt. Diese Zellen finden sich h�ufig perivaskul�r, was zur
Bezeichnung Perivascular Epitheloid Cells (PEC) gef�hrt hat. Ist
das Angiomyolipom ausschließlich aus solchen Zellen aufgebaut,
wird es als monotypisches epitheloides Angiomyolipom oder PE-
Com bezeichnet. Aus gleichartigen Zellen aufgebaute Tumoren
sind der Klarzelltumor (sugar tumor) der Lunge oder das Lymph-
angiomyom des Mediastinums bzw. die Lymphangiomyomatose
[35]. Immunhistochemisch charakteristisch f�r Angiomyolipome
ist eine Positivit�t f�r HMB 45 [15], einem Antikçrper gegen das
gleichnamige melanosom-assoziierte Protein, das in der Regel
bei malignen Melanomen nachweisbar ist. Obwohl histologische
Kriterien f�r invasives Wachstum (periportale Infiltration, vasku-
l�re Infiltration) bei einem Teil dieser Tumoren beschrieben sind
[12], ist das klinische Verhalten der hepatischen Angiomyolipo-
men nahezu in allen F�llen benigne. In der Literatur ist lediglich
ein Fall mit simultaner Metastasierung innerhalb der Leber und
in das Peritoneum eines 70-j�hrigen Patienten beschrieben [13].
Neuerlich ist auch ein Fall mit Sp�tmetastasierung und letalem
Ausgang bei einem 14-j�hrigen M�dchen beschrieben [14].
Durch die verbreitete Anwendung der Sonografie von Abdomi-
nalorganen werden per Zufallsbefund asymptomatische Leber-
tumoren in grçßerer Anzahl diagnostiziert [17]. Dies stellt an
den Untersucher immer komplexere Anforderungen bez�glich
der diagnostischen Einordnung und Therapieindikation. Diffe-
renzialdiagnostisch kommen f�r Angiomyolipom nahezu alle,
sowohl benigne als auch maligne, Raumforderungen der Leber
in Betracht. Aufgrund der lipomatçsen Anteile des Angiomyoli-
poms ist der Tumor in der Sonografie (echoreich) [18, 19], im
nativen CT (hypodens) [20], von hoher Signalintensit�t in T1-
und T2-gewichteten MR-Sequenzen [21, 22] und insgesamt
meist gut vom gesunden Parenchym abgrenzbar [23]. Die Un-
terscheidung des Angiomyolipoms gegen�ber anderen echorei-
chen L�sionen ist oft schwierig. Sowohl maligne (hepatozellu-
l�res Karzinom, Liposarkom, Lymphom, Histiozytom) [24, 25]
als auch benigne (Lipom, Cavernom, H�mangiom, Adenom) Tu-
moren kçnnen ein �hnliches Signalverhalten aufweisen, spe-
ziell Adenome. Auch in unserem Fall spiegelt sich diese Proble-
matik wider. Die Unklarheit der Diagnose hatte bis hin zu einer
explorativen Laparotomie gef�hrt. Aufgrund der histologischen
Prim�r-Diagnose eines Adenoms mit der Indikation zur Resek-
tion wurden in unserer Klinik keine weiteren differenzialdiag-
nostischen �berlegungen angestellt, da sich der histologische
Befund und der initiale MRT-Befund nicht widersprachen.
Aufgrund der Seltenheit der hepatischen Angiomyolipome ist
eine generelle Therapieempfehlung problematisch. Bei zwei-
felsfreier Diagnose eines kleinen Tumors kann die zuwartende
und verlaufskontrollierende Haltung gerechtfertigt sein. Die dif-
ferenzialdiagnostische Abgrenzung gegen�ber anderen, insbe-
sondere malignen Lebertumoren [26, 27], ist in vielen F�llen
nur schwer mçglich [28]. Bez�glich der bildgebenden Diagnos-
tik sollte (wie in diesem Fall nicht durchgef�hrt) zuk�nftig zu-
s�tzlich zu T1- und T2-Sequenzen mit und ohne Fetts�ttigung
die sogenannte Chemical-shift-MR-Bildgebung mittels in-pha-
se- und opposed-phase-Sequenzen zur akkuraten Unterschei-
dung fetthaltiger und nicht fetthaltiger Tumoren durchgef�hrt
werden [29] (l" Abb. 2a und b). Dadurch ist eine entscheidende

Abb. 3 a Angiomyo-
lipom mit �berwie-
gender, zumeist epi-
theloider myomatçser
Komponente (HE,
200 �). b Angiomyoli-
pom mit HMB45 positi-
ven Tumorzellen. Le-
berepithelien in der
unteren Bildh�lfte
HMB45 negativ (200�).
c Angiomyolipom mit
unterschiedlich starker
Smooth-muscle-actin-
Positivit�t der myoma-
tçsen Komponente so-
wie der Gef�ße (200�).
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Verbesserung der nicht invasiven Diagnostik mçglich. Inwiefern
dies einen Einfluss auf die Indikation zur Operation darstellt,
bleibt bislang offen. Sowohl das unklare biologische Verhalten
als auch weitere potenzielle Komplikationen unterst�tzen ein
operatives Vorgehen. Eine spontane Ruptur bei grçßeren Angio-
myolipomen ist ebenso beschrieben wie auch die traumatische
Ruptur und st�tzt die elektive Indikation zum chirurgischen
Vorgehen [30, 31]. Selten kann ein ausgedehntes Angiomyoli-
pom ein Budd-Chiari-Syndrom auslçsen [32].
Bei Tumoren grçßer 5 cm im Durchmesser sehen wir aufgrund
des unklaren biologischen Verhaltens des Angiomyolipoms in
jedem Fall die Indikation zur Resektion [13, 33, 34]. Aufgrund
der zumindest potenziell bestehenden Mçglichkeit der Malig-
nit�t sollte die Resektion wann immer mçglich nach onkologi-
schen Kriterien im Gesunden erfolgen. Bei vollst�ndiger Resek-
tion sind die Patienten in nahezu 100% der F�lle geheilt.

Fazit f�r die Praxis
!

Das prim�r hepatische Angiomyolipom stellt eine seltene, in der
Regel gutartige Erkrankung der Leber dar. Radiologisch impo-
niert der Tumor aufgrund der lipomatçsen Anteile fettreich und
hypervaskularisiert und kann durch spezielle MR-Bildgebung
genauer charakterisiert werden. Eine Biopsie kann die Diagnose
sichern, ist jedoch aufgrund des sehr variablen histologischen
Bildes nicht in allen F�llen verl�sslich und oft ist erst die immun-
histochemische Aufarbeitung mit Nachweis einer HMB45-Posi-
tivit�t zielf�hrend. Aufgrund der potenziellen malignen Biologie
und der differenzialdiagnostischen Schwierigkeiten sollte bei
vertretbarem Operationsrisiko die onkologische Resektion erfol-
gen. Eine Verlaufskontrolle und zuwartende Strategie ist nur bei
kleinen Tumoren mit eindeutiger Diagnose gerechtfertigt.
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