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Seltene Variante eines kutanen Leiomyosarkoms

Y. Kréning
D. Trebing
M. Brunner
P. Seele

Rare Variety of Cutaneous Leiomyosarcoma

Zusammenfassung

Leiomyosarkome sind maligne Tumoren der glatten Muskulatur
und vor allem an inneren Organen sowie in Gastrointestinaltrakt
und Uterus zu finden. Nach ihrer Lokalisation werden sechs Va-
rianten mit unterschiedlicher Prognose unterschieden: intraab-
dominelle, vaskuldre, genitale, subkutane, dermale und tiefe
Leiomyosarkome der Extremitdten. Wir stellen den Fall eines Pa-
tienten mit einem Leiomyosarkom vor, bei dem die seltene histo-
logische Variante mit prominenten osteoklastischen Riesenzel-
len nachgewiesen werden konnte. Die Operation mit Sicherheits-
abstand ist - wie bei unserem Patienten durchgefiihrt - die The-
rapie der Wahl.

Abstract

Leiomyosarcomas are malignant tumours of the smooth muscles
and localized in internal organs, gastrointestinal tract and uter-
us. Dependent on their localisation, six variants with different
prognosis are distinguished: intraabdominal, vascular, genital,
subcutaneous, cutaneous and deep leiomyosarcomas of the ex-
tremities. We present the case of a patient with a leiomyosarco-
ma in which the rare histologic variant with prominent osteo-
clastic giant cells could be proved. The operation with safety dis-
tance is the therapy of choice - carried out as with our patient.

Kasuistik

Anamnese

Bei einem 88-jdhrigen Patienten entwickelte sich innerhalb von
4 Wochen ein ulzerierter exophytischer Tumor auf dem behaar-
ten Kopf bei subjektivem Wohlbefinden.

Untersuchungsbefunde

Hautbefund (Abb.1a,b)

Am Kapillitium imponiert ein 4,5 x 3 cm grof3er, birnenférmiger,
rotbrauner Tumor mit zentraler Ulzeration.

Laborparameter
BSR mit 38/74 mm erhoht, Diff.-BB, Leber- und Nierenwerte, Ge-
rinnungsstatus normwertig.

Bildgebende Diagnostik
Rontgen-Thorax, MRT-Schddel, Sonographie-Abdomen und re-
gionale Lymphknoten bis auf Cholezystolithiasis unauffallig.

Histologie (Abb. 2, HE-Férbung)

Maligner spindelzelliger Tumor aus sich durchflechtenden Biin-
deln und Strémen madfRig polymorpher Zellen. Teils langgestreck-
te Kerne mit abgestumpften Enden. Eosinrotes Zytoplasma mit
manchmal erkennbarer Lingsstreifung. Zahlreiche typische und
atypische Mitosen sowie Riesenzellen.

Immunbhistochemie (Abb. 3)
Keine Expression von Desmin.
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Abb.3 Immunhistochemischer Befund: stark positives Reaktionspro-
dukt bei glattmuskuldrem Aktin.

Bei glatt-muskuldrem Aktin stark positives Reaktionsprodukt.
Bei CD68 zahlreiche Zellen positiv, wobei es sich um Infiltratma-
krophagen handelt. Auch Riesenzellen, die sich zum Teil als his-
tiozytdre Riesenzellen demaskieren, positiv.

Bei Ki67 30% bis 40% sind alle Tumorzellkerne positiv dekoriert,
d.h. es besteht eine hohe Proliferationsaktivitdt.

Abb. 1 a Ubersicht u. b Detail: Rotbrauner
Tumor mit zentraler Ulzeration am Kapilliti-
um.

Abb.2 a Ubersicht u. b Detail: Histologi-
scher Befund (HE-Farbung): Spindelzelliger
Tumor mit zahlreichen typischen und atypi-
schen Mitosen sowie Riesenzellen.

Abb.4 Zustand nach Tumorexzision.

Therapie und Verlauf

Der Tumor wurde in Lokalandsthesie mit 1,5 cm Sicherheitsab-
stand exzidiert (Abb.4) und postoperativ mit hydrokolloidalen
Wundauflagen versorgt.

Eine geplante Defektdeckung mit Spalthaut konnte nicht erfol-

gen, da der Patient die Klinik am 3. postoperativen Tag gegen
drztlichen Rat verlief3.
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Diskussion

Leiomyosarkome (LMS) sind maligne Tumoren der glatten Mus-
kulatur und treten meist in inneren Organen wie Gastrointesti-
naltrakt und Uterus auf [7].

Man unterscheidet nach der Lokalisation in intraabdominelle
LMS, tiefe LMS der Extremitdten, dermale, subkutane, vaskuldre
und genitale LMS mit unterschiedlicher Prognose.

An der Haut sind sie relativ selten. 1994 wurden in der englisch-
sprachigen Literatur 137 Falle mit kutanen und subkutanen LMS
beschrieben [8]. LMS entstehen de novo, d. h. nicht aus Leiomyo-
men [3]. In der Mehrzahl sind Mdnner im 5. bis 7. Dezenium be-
troffen [1,11].

Kutane LMS sind mit < 2 cm GrofRe relativ klein und neigen nach
ausreichender Exzision weder zu Rezidiven noch zur Metastasie-
rung. Sie kommen bevorzugt an den unteren Extremitdten und
am Rumpf vor. Eine wichtige Differenzialdiagnose ist das Derma-
tofibrosarcoma protuberans.

Die subkutanen LMS sind gréf3er (> 5 cm) und kommen ebenfalls
hdufig an den unteren Extremitdten vor. In bis zu 50% der Fille
treten hierbei Lokalrezidive, in 30% bis 40 % haematogene Metas-
tasierung mit Bevorzugung der Lunge auf [6,10].

Der Grad der Aggressivitdt korreliert mit der Gewebstiefe ihrer
Entstehung [3]. Der charakteristische histologische Aufbau der
LMS entspricht dem asymmetrischer multilobuldrer Tumoren
mit faszikuldrem Aufbau. Zytologisch imponieren sie wie Leio-
myome, aber mit Atypien, Nekrosen und Einblutungen [2,3].

Bei dem von uns beschriebenen Kasus konnte die seltene histolo-
gische Variante eines Leiomyosarkoms mit prominenten osteo-
klastendhnlichen Riesenzellen in ungewoéhnlicher Lokalisation
nachgewiesen werden. Diese Sonderform, die ca. 10% aller LMS
ausmacht, hat die schlechteste Prognose mit einer Fiinfjahres-
iiberlebenszeit von weniger als 70% [5].

Hdufig treten schon wenige Monate nach operativer Erstbehand-
lung pulmonale und zerebrale Metastasen auf [7].

Die Exzision mit Sicherheitsabstand bis zu 3 cm, wie von uns
durchgefiihrt, ist die Methode der Wahl. Strahlentherapie und
auch eine Chemotherapie sind kaum wirksam [9].

Eine Nachbeobachtung in unserem Fall war nicht moglich, da

sich der Patient nach der Tumorexstirpation der weiteren Be-
treuung entzog.
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Differenzialdiagnostisch sollte ein malignes fibroses Histiozy-
tom mit den entsprechenden histologischen, immunphdnotypi-
schen und ultrastrukturellen Kriterien ausgeschlossen werden
[8].

Weitere histologische Varianten des LMS, die erhebliche Schwie-
rigkeiten bei der Interpretation bereiten kénnen, sind das myxoi-
de LMS, Granularzell-LMS, sklerotische LMS und das epitheloide
LMS [5].

Klinisch stellten wir die Differenzialdiagnosen malignes Mela-
nom, Fibrosarkom, Dermatofibrosarcoma protuberans, Platten-
epithelkarzinom, Zylindrom, Syringocystadenoma papilliferum,
proliferierende Trichilemmalzyste und Hautmetastase.

Widmung

Herrn Professor Dr. med. H.-D. Goring zum 65. Geburtstag ge-
widmet.
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