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Schliisselwoérter

Dermatofibrosarcoma protuberans — Atherom — Sarkom

Zusammenfassung

Wir présentieren den ungewohnten Fall einer Schwel-
lung nuchal, die initial als Atherom missinterpretiert
wurde. Bei der geplanten Atherom-Exzision war der
Befund makroskopisch solide und tiefere Strukturen in-
filtrierend, wobei rasch der Verdacht bestand, es konnte
sich um einen malignen Prozess handeln. Somit be-
schriankte man sich auf eine Inzisionsbiopsie. Die His-
tologie zeigte ein Dermatofibrosarcoma protuberans.
Die endgiiltige Resektion im Gesunden erfolgte an ei-
nem Knochen- und Weichteiltumorzentrum, wobei in
der definitiven Histologie die tumorfreien Schnittrander
bestitigt werden konnten. Der Fall zeigt auf, wie sich
ein vom klinischen Aspekt her gutartiger Weichteiltu-
mor als Sarkom demaskieren kann und wie man in der
Beurteilung auch trivialer Befunde stets wachsam sein
muss.

Einleitung

Das Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) ist ein
seltener, lokal aggressiver, kutaner Tumor, der durch
hohe Raten an Lokalrezidiven und seltenem Auftreten
von Lymphknoten- bzw. Fernmetastasen charakteri-
siert ist [1]. Diagnostische Verwechslungen dieses
Weichteiltumors sind aufgrund des sehr variablen
Wachstums haufig [2].

Wir prédsentieren den Fall eines nuchalen DFSP, wobei
die Lision initial als Atherom missinterpretiert wurde.

Fallbeschreibung

Hausérztliche Zuweisung eines bis anhin gesunden
24-jahrigen Patienten in die chirurgische Sprechstunde
wegen einer seit circa einem halben Jahr an Grésse zu-
nehmenden, indolenten Schwellung nuchal. Klinisch
dusserten wir den Verdacht auf ein Atherom ohne Hin-
weise flir eine akute Entziindung, und die Indikation
zur Exzision in Lokalanédsthesie wurde gestellt. Intra-
operativ wurde eine 4 cm lange Lingsinzision {iber der
Raumforderung getétigt. Bereits bei der Praparation fiel
eine diffuse kutane/subkutane Infiltration auf, verdéch-
tig auf einen malignen Prozess. Gleichzeitig war rasch

klar, dass aufgrund der Ausdehnung des Befundes in
der Tiefe sowie lateral die notwendige Resektion in toto
in Lokalanésthesie nicht moglich war. Somit haben wir
uns bewusst auf eine Inzisionsbiopsie beschrinkt. Die
Histologie zeigte ein Dermatofibrosarcoma protuberans.
Postoperativ Vorstellung mit einer Rétung und Uber-
wirmung lber der Inzision, die sich mit Antibiotika pro-
blemlos therapieren liessen. Anschliessend wurde eine
Magnetresonanz-Untersuchung der Halsweichteile durch-
gefiihrt, die einen glatt begrenzten, subkutan gelegenen
Tumor ohne weitere Tiefeninfiltration oder Lymphadeno-
pathie zeigte (Abb. 1 E&X). Wir entschieden uns zur wei-
teren Therapie fiir eine Uberweisung an ein Zentrum
fiir Weichteiltumore. Dort wurde eine grossziigige Tu-
morexzision mit einem allseitigen Sicherheitsabstand
von 3 cm zum Tumor (Abb. 2 und 3 Ef) und temporérer
Defektdeckung durchgefiihrt. Nach Erhalt der defini-
tiven Histologie, die die tumorfreien Schnittrander und
einen geniigenden Sicherheitsabstand bestitigte, erfolgte
die sekunddre Weichteildeckung durch die Kollegen der
plastischen und rekonstruktiven Chirurgie.

Kommentar
Das DFSP ist ein seltener, lokal aggressiver Hauttumor,

welcher 1% aller Weichteilsarkome ausmacht [1]. Am
héufigsten tritt das DFSP im Alter von 20 bis 50 Jahren

Abbildung 1

MRI der Halsweichteile. Nachweis einer glatt berandeten, kugeligen
5 cm (cc) x 4,6 cm (rechts-links) x 3 cm (a.p.) grossen Raumforde-
rung subkutan im Nacken gelegen.
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mit einer ausgeglichenen Geschlechterverteilung auf.
Das klinische Erscheinungsbild des DFSP ist sehr varia-
bel, da der Tumor langsam {iber Jahre wichst [2]. In-
itial prasentiert sich der Befund normalerweise als
asymptomatische, indurierte Plaque/Schwellung von
harter Konsistenz. Typischerweise ist er in der Ober-

Abbildung 2

Makroskopisches Préparat der Tumorektomie nuchal im Bereiche der behaarten Kopfhaut

mit Sicherheitsabstand von 3 cm um den Tumor. Der lange Faden markiert die linke Seite,
A und H liegen kranial. Die Beschriftung A-H dient der exakten anatomischen Orientierung.

Abbildung 3

Schnittbilder des Praparates. Reihenfolge: Beginn oben rechts im Bild und rechts am
Praparat (vgl. eingezeichnete Schnittfihrung in Abb. 2). Cran liegt kranial, kaud liegt kaudal.
Die Beschriftung I-N dient der exakten anatomischen Orientierung.
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haut fixiert, jedoch gegeniiber tieferen Schichten ver-
schieblich [1]. Nach einer Wachstumsperiode von Mo-
naten bis Jahren bilden sich innerhalb der Plaque
mehrere Knoten aus, von wo auch der Begriff «protu-
berans» herstammt. Frithe Formen des DFSP werden
typischerweise als Narbe, Lipom, Atherom, Basaliom
usw. missinterpretiert, wie auch in unserem Fall. Bei
klinischem Verdacht auf ein DFSP empfiehlt sich als
Untersuchung der Wahl eine Magnetresonanz-Unter-
suchung (bei Verdacht auf ossédre Beteiligung auch eine
Computertomographie). Die komplette chirurgische Re-
sektion mit einem Tumor-Mindestabstand von 2-3 cm
ist die Standardtherapie. Trotzdem sind Lokalrezidive
nach konventioneller chirurgischer Exzision in bis zu
30% der Fille in der Literatur beschrieben. Je grosser
der Abstand der Resektion im Gesunden, desto geringer
die Rezidivrate, was aber je nach Tumorlokalisation
nicht immer praktikabel ist [2]. Die hohe Rezidivrate
nach konventioneller Chirurgie kann mit dem exzentri-
schen Tumorwachstum im subkutanen Fett erklédrt
werden, das, wenn histologisch nicht ausfiihrlich auf-
gearbeitet, undiagnostiziert bleiben kann [1, 3]. Die
liickenlose histologische Schnittrandbeurteilung kann
dieses Phdnomen vermindern [2, 3]. Hierbei werden
Tumorausldufer am exzidierten Prédparat aufgesucht
und die Exzisionsstelle kartographiert (vgl. Abb. 2 und
3), damit Tumorresiduen wenn nétig gezielt nachrese-
ziert werden konnen. Durch dieses Vorgehen wird in
der Literatur eine Rezidivrate im Median von <1% an-
gegeben [2, 3]. Im Anschluss an die Chirurgie ist eine
halbjédhrliche klinische und bei Bedarf radiologische
Nachkontrolle fiir die ersten drei Jahre empfohlen, an-
schliessend wegen der auch héufig erst spét auftreten-
den Rezidive jahrlich [2].

Zusammenfassend kann gesagt werden, dass sich gut-
artige Weichteiltumore selten als Sarkome demaskieren
konnen. Dies muss in die Indikationsstellung auch tri-
vialer chirurgischer Interventionen in Betracht gezogen
werden. Ungliicklicherweise konnen auch typische
Anamnesen und klinische Befunde seltenen, malignen
Weichteiltumoren entsprechen —in diesen Fillen gilt es,
sich auf Inzisionshiopsien zu beschrinken und den
Spezialisten beizuziehen.
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