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Zystische Pankreastumoren:
Klassifikation und malignes Potenzial

Kurzfassung: Zystische Pankreastumoren, obwohl
insgesamt selten, haben an Bedeutung zuge-
nommen, da sie zu den gut diagnostizierbaren,
gut behandelbaren und prognostisch zumeist
glinstigen Tumoren des Pankreas gehdren. Die
Kenntnis der wichtigsten klinisch-pathologischen
Charakteristika (Alters- und Geschlechtsverteilung,
Lokalisation, Bezug zum Gangsystem, relative
Haufigkeit) erlaubt bereits eine prdoperative
Einordnung der zystischen Pankreastumoren in
LLow-" und ,High-risk“-L&sionen. Die postopera-
tive morphologische und immunhistochemische
Diagnostik vervollstandigt die prognostische
Stratifizierung und bestimmt die Nachsorge. Das
Spektrum der zystischen Pankreasldsionen und
-neoplasien ist grol8, kann jedoch auf die 5 hau-
figsten Lasionen/Neoplasien (Pseudozyste, intra-
duktal papillar-muzindse Neoplasie [IPMN], mu-
zinds-zystische Neoplasie [MCN], serds-zystische
Neoplasie [SCN] und solid-pseudopapillare Neo-
plasie [SPN]) beschrankt werden, da diese > 95 %
aller zystischen Pankreasprozesse ausmachen.
Unter den Neoplasien sind die IPMN und MCN
am wichtigsten. Sie zeigen eine Adenom-Karzi-
nom-Sequenz, sodass die Resektion therapeu-
tisch an erster Stelle steht. Bei den IPMN muss
dartiber hinaus eine Subtypisierung in Haupt-
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und Seitengang-IPMN durchgefihrt werden, da
dadurch eine weitere prognostische Stratifizierung
maglich ist. SPN und SCN sind niedrig maligne
bzw. benigne Tumoren ohne groRRe prognosti-
sche Probleme. Insgesamt gilt fiir die zystischen
Lasionen und Neoplasien des Pankreas, dass ihre
spezifische Behandlung eine genaue Klassifizie-
rung und damit eine enge Zusammenarbeit zwi-
schen Klinik und Pathologie verlangt.

Schliisselwaorter: Pankreas, zystische Tumoren,
intraduktale papillar-muzinése Neoplasie, muzi-
nos-zystische Neoplasie, serds-zystische Neo-
plasie, solide-pseudopapilldre Neoplasie

Abstract: Cystic Tumors of the Pancreas:
Classification and Potential for Malignancy.
Cystic tumors of the pancreas are rare but in-
creasingly recognized entities with higher resect-
ability rates and better survival chances than classi-
cal ductal adenocarcinoma. A preoperative stratifi-
cation in low- and high-risk tumors is possible
according to the main clinico-pathological para-
meters (patient age and gender, localisation of
the tumor, communication with the duct system,
and relative frequency). The postoperative
morphological and immunohistochemical classi-

fication is relevant for the patient’s prognosis
and follow-up. Five entities, namely pseudocysts,
intraductal papillary-mucinous neoplasms (IPMN),
mucinous-cystic neoplasms (MCN), serous cystic
neoplasms (SCN), and solid-pseudopapillary neo-
plasms (SPN), represent > 95 % of all pancreatic
cystic lesions. Among them, IPMN and MCN are
the clinically most relevant since they display
an adenoma-carcinoma-sequence that makes
early diagnosis and surgical treatment at a non-
malignant/non-invasive stage mandatory. IPMN
can be further stratified in main- and branch-
duct types, which bear a different prognosis
and therefore require a different therapeutical
approach. SPN and SCN, on the other hand, are
almost invariably low-grade or benign tumors.
In conclusion, a close cooperation between the
pathologist and the clinician represents the ba-
sis for the exact classification and the most ap-
propriate treatment of cystic tumors of the pan-
creas. J Gastroenterol Hepatol Erkr 2011; 9
(3): 30-6.

Key words: pancreas, cystic tumors, intra-
ductal papillary-mucinous neoplasm, mucinous-
cystic neoplasm, serous-cystic neoplasm, solid-
pseudopapillary neoplasm

B Einleitung

In den vergangenen 20 Jahren haben die Entwicklung neuer
bildgebender Verfahren sowie die Zunahme der Anzahl der Pan-
kreasresektionen aufgrund verbesserter chirurgischer und post-
operativer Behandlung das Spektrum der zystischen Pankreas-
ldasionen und -neoplasien erheblich erweitert, sodass zum einen
die bereits bekannten Entitidten, ndmlich die serdsen und muzi-
nosen Neoplasien, besser charakterisiert, zum anderen neue
Entititen entdeckt wurden.

Die Héufigkeit der zystischen Pankreaslédsionen ist schwer ein-
zuschitzen, da die vorhandenen Daten iiberwiegend aus chir-
urgischen Serien stammen und sich deshalb nur auf resezierte
Tumoren beziehen. Es wird geschitzt, dass zystische Neopla-
sieninsgesamtca. 1 % aller Pankreastumoren ausmachen, wih-
rend zystische Verdnderungen in bis zu 15 % der resezierten
Lasionen nachzuweisen sind [ 1, 2]. Griinde dafiir sind nicht nur
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die bereits erwihnte Entwicklung der bildgebenden Verfahren—
welche auch die Identifizierung kleiner asymptomatischer Li-
sionen erlauben —sowie die Verbesserung der chirurgischen und
postoperativen Behandlung, sondern auch die hidufigere Resek-

Tabelle 1: Klassifikation der zystischen Pankreaslasionen und
-neoplasien

Neoplastisch epithelial Nicht-neoplastisch epithelial

Intraduktale papillarmuzinése
Neoplasie

Kongenitale Zyste
Lymphoepitheliale Zyste
Muzinés-zystische Neoplasie Muzinds nicht-neoplastische
Zyste

Enterogene Zyste
Duodenalwandzyste
Retentionszyste

Endometriale Zyste

Ser0s-zystische Neoplasie
Solide-pseudopapilldare Neoplasie
Azinuszellzystadenom
Azinuszellkarzinom, zystisch
Neuroendokriner Tumor, zystisch

Duktales Adenokarzinom,
(mikro-) zystisch

Pankreatoblastom, zystisch
Zystisches Teratom
Zystisches Hamartom

Neoplastisch
nicht-epithelial

Nicht-neoplastisch
nicht-epithelial

Lymphangiom, Hamangiom Pseudozyste

Sarkome, zystisch Parasitare Zyste
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tabilitit zystischer Pankreastumoren im Vergleich zum dukta-
len Adenokarzinom, welches der hdufigste Pankreastumor und
in ca. 80 % der Fille primér nicht operabel ist.

Zu den zystischen Pankreastumoren zidhlen sowohl neoplasti-
sche als auch nicht-neoplastische Lisionen (reaktiv, kongeni-
tal). Pankreatitis-assoziierte Pseudozysten mit einer relativen
Frequenz von 30-60 % sind die hiufigsten zystischen Pankre-
asprozesse, gefolgt von den zystischen Pankreasneoplasien [3].
Insgesamt 5 Entitdten machen 95 % der vielen Pankreaslisio-
nen mit zystischem Aspekt aus (Tab. 1) [4]: Pseudozysten, in-
traduktale papillar-muzindse Neoplasien, muzinds-zystische
Neoplasien, serds-zystische Neoplasien und solid-pseudopa-
pilldre Neoplasien [5].

Diese Ubersicht beschreibt die morphologischen und moleku-
laren Charakteristika der 4 haufigsten zystischen Neoplasien
der Bauchspeicheldriise und présentiert eine Klassifikation, die
sich auf das maligne Potenzial bezieht und deshalb klinische
Relevanz besitzt.

B Intraduktale papillarmuzinése
Neoplasien (IPVIN)

1996 wurden IPMN erstmals in die WHO-Klassifikation als
eigene Entitédt aufgenommen [6], wobei diese Lésionen schon
1936 von Haban als ,,Papillomatose des Pankreas* und danach
in einer Reihe von Fallberichten beschrieben wurden [7]. IPMN
sind mit einer relativen Frequenz von ca. 20-25 % die hiufigs-
ten zystischen Pankreastumoren.

IPMN sind iiberwiegend (80 %) im Pankreaskopf lokalisiert
und treten bei Ménnern und Frauen gleich héufig auf. Histolo-
gisch zeigen sie intraduktale papilldre Proliferationen eines
atypischen Zylinderepithels mit unterschiedlich ausgeprigter
Schleimproduktion. Das neoplastische Epithel kann weitgehend
ausdifferenziert sein oder eine progressive Dysplasie zeigen,
sodass IPMN in Tumoren mit geringer (Adenom), mafiggra-
diger (Borderline-Tumor) und hochgradiger Dysplasie (Carci-
noma in situ) zu unterteilen sind. SchlieBlich kann sich eine
invasive Adenokarzinomkomponente entwickeln und sich nach
einem nicht-invasiven ein invasives Stadium anschlie3en [8].

Unabhingig von Dysplasiegrad und Invasivitit miissen die
IPMN einer weiteren Typisierung unterzogen werden, da sie
eine biologisch-morphologisch heterogene Gruppe darstellen.
Diese Typisierung bezieht sich auf den Ausgangspunkt der
IPMN und auf ihren histologischen Typ. IPMN, die im Ductus
pancreaticus entstehen, werden als IPMN vom Hauptgang-Typ
klassifiziert. IPMN, die von einem sekundéren Gang ausgehen,
werden als Seitengang-Typ (,,branch duct type*) bezeichnet.

IPMN vom Hauptgang-Typ fiihren zur zystischen Dilatation
des Hauptgangs, zumeist im Pankreaskopfbereich, und gehen
oft mit massiver Muzinproduktion einher, die zur partiellen
Verlegung des Lumens und zu einer Symptomatik fiihren kann,
die an eine chronische Pankreatitis denken lédsst. In Bezug auf
ihre histologische Differenzierung konnen diese Tumoren in 3
prognostisch relevante Kategorien unterteilt werden: intesti-
nal, pankreatobilidr und onkozytir.

Intestinale IPMN (20 % aller IPMN), die den vill6sen Adeno-
men/Neoplasien des Kolons entsprechen, zeigen eine ausge-
préagte Schleimproduktion, die das makroskopische Erschei-
nungsbild des Tumors prégt. Das intestinalisierte Epithel ist
positiv fiir die Muzinmarker MUC2 und MUCS5AC, CDX-2
und CEA und negativ fiir MUCI1 [9] (Abb. 1). Isteine invasive
Komponente vorhanden (10-50 % der Fille bei Diagnosestel-
lung), entspricht diese einem kolloiden (muzindsen) Adeno-
karzinom. Kolloide Adenokarzinome haben mit einer 5-Jah-
res-Uberlebensrate von ca. 50 % eine deutlich bessere Prognose
als konventionelle duktale (tubuldre) Adenokarzinome [10, 11].

Pankreatobilidre [IPMN (8—10 % aller IPMN) sind durch schlan-
ke, oft verzweigte Papillen gekennzeichnet und sind héufig
,,High-grade“-Tumoren. Das Epithel ist positiv fiir MUC1 und
MUCS5AC und negativ fiir MUC2 [9, 11] (Abb. 2). Eine inva-
sive Komponente ist in > 50 % der Fille bei der Diagnose vor-
handen und zeigt das histologische Bild und die duf3erst schlech-
te Prognose eines duktalen Adenokarzinoms.

Abbildung 1: Intraduktale papillar-muzindse Neoplasie vom intestinalen Typ mit (A)
villosen papilldren Proliferationen und (B) Expression des Muzinmarkers MUC2.
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Onkozytire IPMN sind duBerst selten und héufig ,,High-grade*-
Karzinome mit einem typischen eosinophilen Epithel, welches
fokal MUC1 sowie stark und diffus MUCS5AC und MUC6 ex-
primiert, bei Negativitit fiir MUC2 [12].

IPMN vom Seitengang-Typ zeigen das Bild einer multizysti-
schen Lasion in der Peripherie des Pankreaskopfes (oft im Pro-
cessus uncinatus), die in Verbindung mit dem Gangsystem steht,
jedoch zu keiner wesentlichen Dilatation des Hauptgangs
gefiihrt hat [13]. IPMN vom Seitengang-Typ konnen auch
multifokal auftreten und sind als multifokale periphere [IPMN
bei Patienten mit familidrer Pankreaskarzinombelastung be-
schrieben worden [14, 15]. Klinisch sind sie Zufallsbefunde
(40 % der Fille) oder werden von einer unspezifischen Ober-
bauchsymptomatik mit abdominellen Schmerzen begleitet. Treten
Gewichtsverlust und Ikterus hinzu, dann muss bei Seitengang-
IPMN an Malignitit gedacht werden [16]. Histologisch zeigen
IPMN vom Seitengang-Typ eine gastrale Differenzierung des
papilldren Zylinderepithels, das an das foveolére Epithel der
Magenantrumdriisen erinnert (Abb. 3). Immunhistochemisch
sind sie positiv fiir MUCSAC und negativ fiir MUC1 und

Abbildung 2: Intraduktale papillar-muzindse Neoplasie vom pankreatobilidren Typ
mit (A) baumartig verzweigten papillaren Proliferationen und (B) Expression des
Muzinmarkers MUC1.
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Tabelle 2: Frequenz und Malignitatsrisiko der haufigsten zys-
tischen Pankreaslasionen und -neoplasien. Mod. nach [1, 2].

Typ Haufigkeit Malignitatspotenzial
Pseudozyste 30 % Nicht vorhanden
IPMN 25 %

Hauptgang, intestinal 20 %* Variabel

Hauptgang, pankreatobiliar 10 %* Hoch

Seitengang, gastral 70 %* Gering
MCN 10 % Gering
SCN 10-20 % Extrem niedrig
SPN <5 % Gering

* relative Frequenz der verschiedenen IPMN-Subtypen.

IPMN: intraduktale papilla-muzindse Neoplasie; MCN: muzinds-zystische
Neoplasie; SCN: seros-zystische Neoplasie; SPN: solid-pseudopapillére
Neoplasie

MUC?2 [9]. Eine invasive Komponente (in der Regel vom Typus
eines duktalen Adenokarzinoms) ist in < 20 % der Fille vor-
handen. Insgesamt sind IPMN vom Seitengang-Typ tiberwie-
gend niedrigmaligne Lasionen, die nach dem Sendai-Konsen-
sus erst beim Auftreten einer klinischen Symptomatik, einer
GrofBe > 3 cm, dem Nachweis von soliden Arealen und/oder
einer positiven Zytologie reseziert werden sollen. Bei multi-
fokalem Auftreten muss zwischen einer totalen Pankreatekto-
mie und einer Entfernung der Hauptldsion mit anschlieBender
Beobachtung der verbleibenden Lisionen abgewogen werden
[13].

Insgesamt sind IPMN (mit Ausnahme von fortgeschrittenen
Hauptgang-IPMN vom pankreatobilidren Typ) Tumoren mit
geringgradiger Malignitidt und damit einer guten Prognose
(Tab. 2). Entscheidend fiir die individuelle Prognose ist das
Vorliegen einer invasiven Komponente: Patienten mit nicht-
invasiven IPMN, unabhingig vom Dysplasiegrad und vom Typ,
haben eine 5-Jahres-Uberlebensrate von 80-90 %, Patienten
mit invasiver Komponente von 40-50 % [17-19]. Richtlinien
zum klinischen Management der IPMN bieten die bereits er-
wihnten Sendai-Kriterien [13]. Die praoperative Diagnose er-
fordert dabei idealerweise einen multidisziplindren Rahmen mit
klinischer und histologischer Diagnostik sowie bildgebenden
Verfahren. Hierbei ermoglichen insbesondere invasive Methoden
wie die endoskopisch retrograde Cholangiopankreatikographie
(ERCP) und der endoskopische Ultraschall mit Punktion die
praoperative Lokalisation (Hauptgang vs. Seitengang vs. ge-
mischte Varianten) und Darstellung papillédrer Lasionen [13],
insgesamt jedoch mit eingeschrénkter Sensitivitit [20,21]. Da

Abbildung 3: Intraduktale papillar-muzingse Neoplasie vom gastralen Typ mit (A, B)
multiplen kleinen Zysten und (C, D) foveolarem Driisenepithel.
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zum Beispiel selbst die Kombination verschiedener diagnosti-
scher Verfahren keine zuverlédssige Unterscheidung zwischen
malignen und nicht-malignen IPMN ermoglicht, gilt die aktu-
elle Empfehlung zur Resektion aller Hauptgang-IMPN sowie
gemischter Varianten [13].

Molekulargenetisch werden die IPMN bezogen auf ihren Dys-
plasie- und Invasivititsgrad von einer Reihe progressiver ge-
netischer Alterationen begleitet, die Analogien zur molekula-
ren Pathogenese des duktalen Adenokarzinoms des Pankreas
zeigen [22]. Es finden sich als friih auftretende Verdnderungen
aktivierende K-ras-Mutationen, die mit dem Dysplasiegrad an
Héufigkeit zunehmen und eine ausgeprigte genetische Hete-
rogenitit sowohl innerhalb des Haupttumors als auch zwischen
multifokalen Lisionen zeigen. Aufgrund ihrer Haufigkeit wer-
den K-ras-Mutationen als entscheidender Schrittin der Entste-
hung der IPMN angesehen [23, 24]. AKT/PKB- und Her2/
EGFR-Aktivierung sowie Verlust der CDKN2A/p16-Tumor-
suppressorexpression sind ebenfalls hdufige Befunde. Verin-
derungen und Verlust des Tumorsuppressorgens p53 werden
insbesondere bei IPMNs mit hochgradigen Atypien gefunden
[24]. Einige IPMNs zeigen aulerdem Veridnderungen im Tu-
morsuppressorgen STK11/LKB1, das mit dem Peutz-Jeghers-
Syndrom assoziiert ist [25]. Trotz der nicht seltenen hemizygo-
ten Deletion von Chromosom 18q scheinen Veridnderungen der
SMAD4/DPC4-Expression im Gegensatz zum duktalen Adeno-
karzinom bei IPMNs keine besondere Rolle zu spielen [24, 26].
Im Mausmodell fiihrt eine Uberexpression des Wachstumsfak-
tors TGFa gemeinsam mit einer aktivierenden K-ras-Mutation
(G12D) zur Entstehung von IPMN-ihnlichen Lisionen, PanINs
und letztendlich zum invasiven duktalen Adenokarzinom [27].

B Muzinos-zystische Neoplasien (MCN)

MCN kommen fast ausschlieBlich bei perimenopausalen
(Durchschnittsalter 48 Jahre, Altersspanne 16—79 Jahre) Frauen
vor, liegen meistens (>90 %) im Korper-Schwanz-Bereich des
Pankreas und machen etwa 10 % der zystischen Pankreastu-
morenaus[1,5,28]. MCN unterscheiden sich von IPMN durch
die fehlende Verbindung mit dem Gangsystem und den Nach-
weis eines ,,ovariellen Stromas. Die hdufigsten Symptome sind
unspezifische abdominelle Schmerzen; etwa ein Viertel der
Patienten ist asymptomatisch.

Makroskopisch handelt es sich um solitédre runde Tumoren mit
einem Durchmesser zwischen 3 und 35 cm. Ihre Schnittfliche
zeigt uni- oder multilokulidre Zysten, die von schleimbilden-
dem Zylinderepithel, teilweise mit Becherzellen und einzelnen
endokrinen Zellen, ausgekleidet werden (Abb. 4). Immunhis-
tochemisch ist das Epithel positiv fiir CEA und MUCS5AC.
Charakteristisch ist das subepitheliale zellreiche (,,ovarielle®)
Stroma, welches immuhistochemisch positiv fiir Progesteron-
rezeptoren (PR) ist. Gelegentlich kann dieses Stroma allerdings
auch sklerosiert sein [3]. Wie beim IPMN zeigt das Epithel in
unterschiedlichem MaBle zytologische Atypien und schlielich
invasive Strukturen, sodass MCN in Tumoren mit gering-,
miBig- und hochgradiger Dysplasie (Carcinoma in situ) ohne
invasive Komponente und MCN mit invasiver Komponente zu
unterteilen sind [8]. MCN sind damit potenzielle Vorldufer
eines Pankreaskarzinoms.

Eine invasive Komponente, die sich in der Wand der MCN
entwickelt, istin maximal 15 % der Fille zu erwarten [28]. Die
Tumorgrofe, das Vorkommen von Papillen bzw. von soliden
Arealen sowie eine klinische Symptomatik und ein hoheres Alter
sind Faktoren, die mit hochgradiger Dysplasie und schlielich
einer invasiven Komponente assoziiert sind. Die invasive Kom-
ponente entspricht meistens einem duktalen Adenokarzinom,
jedoch wurden auch adenosquamdose Karzinome, undifferen-
zierte Karzinome mit osteoklastiren Riesenzellen, sarkomatoi-
de und Chorionkarzinome in Assoziation mit MCN beschrieben
[29-31].

Die Prognose der MCN wird von der invasiven Komponente
bestimmt. Patienten mit nicht-invasiven MCN sind nach kom-
pletter Tumorentfernung geheilt, wihrend eine tumorwand-
iiberschreitende Invasion mit Rezidiven und Metastasen sowie
einem krankheitsspezifischen 5-Jahres-Uberleben von 57 % as-
soziiert ist [28, 32]. Da ein prognosebestimmendes invasives
Karzinom meist nur fokal entwickelt ist, miissen MCN ausge-
dehnt histologisch untersucht werden [22] (Tab. 2).

Wie bei der IPMN spielen auch bei der molekularen Pathoge-
nese der MCN K-ras-Mutationen und p53-Veridnderungen eine
entscheidende Rolle. Eine Hypermethylierung der Tumorsup-
pressorgene p16 und p14 wurde bei MCN mit niedrigem und
mifBiggradigem Dysplasiegrad beschrieben [26]. Im Mausmodell
fiihrt eine aktivierende K-ras-Mutation (G12D) gemeinsam mit
einer SMAD4/DPC4-Haploinsuffizienz zur Entstehung von
MCN mit Progression zum invasiven Adenokarzinom, wobei
die K-ras-Mutation als initialer Schritt in der Tumorgenese
angesehen wird [33].

B Seros-zystische Neoplasien (SCN)

SCN machen etwa 10-20 % der zystischen Pankreasldsionen
aus und werden in 3 Subtypen unterteilt, die sich hinsichtlich
ihrer Lokalisation, Makroskopie und Geschlechtsverteilung
unterscheiden. Serdse Zystadenokarzinome sind extrem selten
und konnen nur aufgrund invasiven Wachstums und des Vor-

Abbildung 4: Muzinds-zystische Neoplasie mit intrazystischen papilldren Proliferatio-
nen und zellreichem , ovariellem” Stroma.
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kommens von Metastasen von serdsen Zystadenomen unter-
schieden werden [34].

Der hdufigste SCN-Subtyp (50-75 %) ist das serose mikrozys-
tische Adenom (SCA), ein solitdrer, scharf begrenzter Tumor
(Durchmesser 2,5-16 cm, im Durchschnitt 6,7 cm), der vor-
wiegend im Korper-Schwanz-Bereich lokalisiertist [35]. SCA
werden meist zufillig entdeckt; betroffen sind tiberwiegend
dltere Frauen (Durchschnittsalter 61 Jahre). Die Schnittfliche
zeigt einen typischen honigwabenartigen Aspekt mit multiplen
kleinen Zysten (Abb. 5) und einer sternférmigen zentralen
Narbe, welche verkalkt sein kann. Das kubische Zystenepithel
hat ein helles glykogenreiches Zytoplasma und zeigt immun-
histochemisch eine Positivitit fiir Inhibin, MUC1 und MUCS6.
Es wird angenommen, dass SCA aus den zentroazinédren Zel-
len entstehen [35].

Der zweite SCN-Subtyp ist das serose oligozystische (oder
makrozystische) Adenom (SOIA), welches etwas hdufiger bei
Minnern als bei Frauen vorkommt. SOIA sind nicht so scharf
begrenzt wie SCA, bestehen aus wenigen groflen Zysten und
besitzen keine zentrale Narbe. Das auskleidende serdse Epithel
gleicht jenem der SCA.

Der dritte SCN-Subtyp tritt bei Patienten mit einem von-Hip-
pel-Lindau- (VHL-) Syndrom auf. Es sind zumeist multiple
SCN, die im Extremfall zum zystischen Umbau des gesamten
Pankreas fiihren. Sie konnen zusammen mit neuroendokrinen
Tumoren auftreten [36, 37].

Molekulargenetisch spielen bei den SCN die fiir das duktale
Adenokarzinom typischen Mutationen des K-ras-, p53-, p16-
und SMAD4/DCP4-Gens keine Rolle [26]. Sie zeigen jedoch
auf dem Chromosom 3p einen ,,loss of heterozygosity* (LOH),
derbei den VHL-assoziierten SCN von einer VHL-Gen-Keim-
bahnmutation auf Chromosom 3p begleitet wird [38].

SCN verhalten sich benigne und konnen konservativ behandelt
werden, wenn sie nicht durch ihre Lage und Grée symptoma-
tisch werden (Tab. 2). Eine Verschlechterung bereits bestehen-
der Symptome sowie eine VergroBerung der Lision sind po-
tenzielle Hinweise auf eine extrem selten auftretende maligne
Transformation.

Abbildung 5: Seros-zystische Neoplasie mit multiplen kleinen Zysten.
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B Solid-pseudopapillare Neoplasien (SPN)

SPN (<5 % der zystischen Pankreastumoren) sind solitére, primér
solide und nur sekundér pseudozystisch-degenerativ zerfallende
Tumoren. Sie kommen vorwiegend (ca. 90 % der Fille) bei jun-
gen Frauen vor (Durchschnittsalter 28—30 Jahre, Altersspanne
11-73 Jahre) und sind héufig Zufallsbefunde. SPN imponieren
als gut begrenzte runde Tumoren (Durchmesser 1-34 cm, im
Durchschnitt 6 cm) [39], die in jeder Region des Pankreas auf-
treten konnen. Ihre Schnittfliche zeigt typischerweise randstin-
dig solides und zentral hdmorrhagisch zerfallendes Gewebe. Mi-
kroskopisch findet sich ein relativ monotones Zellbild. Atypien
oder Mitosen kommen in der Regel nicht vor. Typischerweise
kommen zwischen den Zellen runde, PAS-positive hyaline
Globuli vor. Die Tumorzellen bilden solide Verbinde, die in
pseudopapillédre Strukturen mit zentralem hyalinisiertem Ge-
faBband iibergehen [4] (Abb. 6). Immunhistochemisch findet sich
eine Positivitit fiir eine Reihe unterschiedlicher Marker (Vi-
mentin, CD10, Neuron-spezifische Enolase, o 1-Antitrypsin,
Progesteronrezeptor). Charakteristisch ist die Aktivierung des
Wnt-Signalwegs mit nukledrer Expression von [3-Catenin und
Verlust der membraniren E-cadherin-Expression [40, 41].
Grund dafiir sind Punktmutationen im Exon 3 des 3-Catenin-
Gens mit Verlagerung von B-Catenin-Tcf/Lef-Komplexen in
den Zellkern [40]. 2008 wurde ein kausaler Zusammenhang
zwischen -Catenin-Stabilisierung und Entstehung von SPN-
dhnlichen Tumoren aus moglicherweise duktalen Zellelemen-
ten in einem konditionalen Mausmodell beschrieben [42].

SPN sind Tumoren mit geringgradigem Malignitétspotenzial
(Tab. 2). In ca. 10-15 % treten Metastasen (Peritoneum und
Leber) in grolem zeitlichem Abstand nach Entfernung des Pri-
mértumors auf [43]. Die Prognose bleibt dennoch mit einem 5-
Jahres-Uberleben von 97 % und einer Gesamt-Mortalititsrate
von 1,5 % giinstig [44]. Ein Fall mit spontaner partieller Re-
gression wurde kiirzlich beschrieben [45]. Fille von SPN mit
aggressivem Verlauf sind extrem selten [46].

B Interessenkonflikt

Die Autoren verneinen einen Interessenkonflikt.

Abbildung 6: Solid-pseudopapilldre Neoplasie mit soliden und pseudopapillaren
Epithelstrukturen.
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Relevanz fiir die Praxis und Fragen

Zystische Pankreastumoren konnen als Neoplasien mit
niedrigem und relativ hohem Malignititsrisiko klassi-
fiziert werden.

Bei Kenntnis der wichtigsten klinisch-pathologischen
Charakteristika wie Alters- und Geschlechtsverteilung,
Lokalisation, Bezug zum Gangsystem und relative Hdu-
figkeit ist bereits mit grof3er Treffsicherheit eine pra-
operative Einordnung moglich.

Die postoperative, morphologische und immunhisto-
chemische Diagnostik vervollstidndigt die prognostische
Stratifizierung und bestimmt die Nachsorge.

Welcher zystische Pankreastumor besitzt ein relativ
hohes Malignitiitsrisiko?

a) Seitengang-IPMN

b) Hauptgang-IPMN vom pankreatobilidren Typ

c¢) MCN

Welche ist die héiufigste Lokalisation von MCN?

a) Pankreasschwanz
b) Pankreaskopf
¢) Processus uncinatus

a) Lymphknoten
b) Leber

3. Wosind SPN-Metastasen am haufigsten lokalisiert?

¢) SPN metastasiert nie

Qooodo
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