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Fallbericht

Ein 56-jahriger, HIV-1-positiver Patient (CDC-Stadium
A3) stellte sich mit einer dreiw6chigen Anamnese ei-
ner indolenten, grossenprogredienten Schwellung im
Bereich der linken Brust vor.

Klinisch wurde die Verdachtsdiagnose eines Lipoms
gestellt. Die bildgebende Diagnostik mittels Sonogra-
phie und thorakoabdominaler Computertomographie
(Abb. 1) zeigte einen solitdren, 3,5x 2 x4 cm grossen, gut
vaskularisierten Tumor im Bereich der linken Pektora-
lismuskulatur. Die Stanzbiopsie ergab den dringenden
Verdacht auf das Vorliegen eines histiozytdren Sar-
kom:s.

Im Rahmen einer interdisziplindren Fallbesprechung
wurde wegen des unifokalen Tumorbefalls die Indika-
tion zur priméren radikalen Resektion gestellt. Es
folgte die En-bloc-Resektion des Tumors mit Subkutis
und dem grossten Teil des Musculus pectoralis major
bis auf die Thoraxwand unter Mitnahme des Musculus
pectoralis minor unterhalb des Tumors. Hierdurch
wurde eine RO-Resektion erreicht. Die histologische
Aufarbeitung des Resektats (Abb. 2) bestatigte die Diag-
nose eines histiozytdren Sarkoms mit Expression der
histiozytaren Marker Faktor XIIla und CD 68; typi-
scherweise fehlte eine Expression der follikular-dend-
ritischen, Langerhanszell- und myeloischen Marker CD
21, CD 1a und MPO sowie spezifischer B- und T-Zellmar-
ker, Epithelmarker und Marker der muskuldren Diffe-
renzierung.

Bei komplikationslosem Verlauf konnte der Patient am
dritten postoperativen Tag nach Hause entlassen wer-
den. Eine adjuvante Strahlentherapie, die im Rahmen
einer interdisziplindren Tumorkonferenz empfohlen
wurde, lehnte der Patient ab.

In der Nachsorgekontrolle nach 4 Monaten zeigte sich
sowohl in der thorakalen Computertomographie als
auch im anschliessendem F-18 FDG-PET/CT (Abb. 3) ein
solitdrer axillarer Lymphknotenbefall links (3x3x4 cm)
ohne Hinweis auf ein Lokalrezidiv oder weitere nodale/
extranodale Manifestationen. In der darauthin durch-
gefiihrten therapeutisch/diagnostischen Axilladissek-
tion wurden neben dem befallenen Lymphknoten wei-
tere 12 tumorfreie Lymphknoten entfernt.
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Postoperativ schloss sich eine Bestrahlung der gesamten
linken Axilla Level 1 mit einer Gesamtdosis von 40 Gy
(20x2 Gy) analog einer Lymphombehandlung an. In den
Nachsorgekontrollen nach 4 und 8 Monaten zeigte sich
in der zerviko-thorako-abdominalen Computertomo-
graphie (Abb. 4) erfreulicherweise kein Hinweis auf ein
Lokalrezidiv oder neue nodale/extranodale Manifesta-
tionen.

Diskussion

Das histiozytdre Sarkom ist kein Sarkom, sondern eine
maligne Erkrankung hamatopoetischen Ursprungs aus-
gehend von den reifen Gewebehistiozyten [1, 2]. Es han-
delt sich um eine sehr seltene und hédufig aggressive
Non-Langerhanszell-Histiozytose noch nicht vollstan-
dig geklarter Pathogenese, die weniger als 1% aller Non-
Hodgkin-Lymphome darstellt [1]. Bisher sind knapp
uber 40 Fille in der Literatur beschrieben worden [2].

Das histiozytdre Sarkom kann ohne eindeutige Ge-
schlechterbevorzugung (mannlich/weiblich 1,5:1) in je-

Abbildung 1: Thorakoabdominales CT, sagittaler Strahlen-
gang: Tumor in der linken Pektoralismuskulatur (Pfeil).
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Abbildung 2: Tumorgewebe, 400-fache Vergrosserung: atypische Mitosen (Pfeil).

dem Lebensalter auftreten, von der Kindheit bis ins
Greisenalter, wobei die Mehrheit der Fille in einem Al-
ter von 40-50 Jahren diagnostiziert wird [2, 3].
Theoretisch kann jedes Organ befallen sein. In der Pub-
likation mit der bisher grossten Fallzahl [2] traten die
meisten histiozytdren Sarkome im Bereich der Extre-
mitdten auf; ein Befall von Gastrointestinaltrakt, Haut
und Weichteilen sowie Lymphknoten wurde aber eben-
falls beschrieben. Das klinische Beschwerdebild ist
dementsprechend sehr variabel, systemische Sym-
ptome wie Fieber oder Gewichtsverlust treten relativ
haufig auf [4].

Aufgrund der Seltenheit und der nicht ganz geklarten
Pathogenese kann die Diagnosestellung sowohl fiir den
Kliniker als auch fiir den erfahrenen Pathologen her-
ausfordernd sein [2, 4]. Zur Diagnosebestatigung ist ein
histologischer und insbesondere immunhistochemi-
scher Nachweis einer histiozytaren Differenzierung mit
CD45-Expression unter Ausschluss von lymphatischen,
epithelialen, melanozytéaren oder dendritischen Phéano-
typen wie im vorliegenden Fall notwendig [2, 5]. In der
Serie von Gounder et al. [2] waren samtliche histiozyta-
ren Sarkome positiv fiir CD 68, S100 und CD 163. Bisher
konnte — anders als beim Burkitt-Lymphom - noch
keine direkte Assoziation zwischen dem histiozytaren
Sarkom und einer HIV-Infektion nachgewiesen werden
[6]. Interessanterweise sind histiozytare Sarkome mit
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vermehrtem Auftreten von Lymphomen (diffuses
grosszelliges B-Zell-Lymphom, chronisch lymphatische
Leukamie, follikuldres Lymphom) assoziiert [2].

Eine standardisierte Therapie gibt es angesichts der
Seltenheit der Erkrankung nicht. Bei einer unifokalen
Erkrankung wird die radikale Tumorexzision mit ggf.
adjuvanter Strahlentherapie und/oder Chemotherapie
empfohlen. Optimale Strahlendosis und Bestrahlungs-
volumen sind unklar [3]. Bei einer multifokalen Er-
krankung wird in der Literatur eine kombinierte Che-
motherapie analog einer Lymphombehandlung nach
CHOP, ABVD oder ICE-Schema vorgeschlagen [2]. Da bei
dieser hamatopoetischen Erkrankung ein PTEN-Ver-
lust wahrscheinlich pathogenetisch mitverantwort-
lich ist, erstaunt nicht, dass histiozytare Sarkome auf
«multitargeted» Tyrosinkinase-Inhibitoren sowie auf
mTOR-Inhibitoren ansprechen [2].

Generalisierte histiozytare Sarkome zeigen héufig ei-
nen aggressiven Verlauf mit hoher Mortalitit und
sprechen nur insuffizient auf eine Systemtherapie an
[2, 3, 5]. Eine Tumorgrosse iiber 3,5 cm sowie eine mul-
tifokale Erkrankung haben die ungiinstigste Prog-
nose mit einem medianen Uberleben von knapp 12
Monaten [3] bis zu 2,5 Jahren [2]. Bei einigen Patienten
mit lokalisierten, radikal operierten histiozytaren
Sarkomen konnen allerdings lingere Uberlebensra-
ten erreicht werden [2].
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Abbildung 3: PET-CT mit 330 MBq F-18 FDG: solitarer axillarer Lymphknotenbefall
links (Pfeil).

Abbildung 4: Thorakales CT, axialer Strahlengang, 8 Monate postoperativ.

Im vorliegenden Fall wurde auf eine priméare Resektion
der lokoregioniren, klinisch nicht befallenen Lymph-
knoten verzichtet und in Anlehnung an die wenigen bis-
her publizierten Fille eine adjuvante Strahlentherapie
zur Reduktion der Lokalrezidivrate empfohlen. Wie be-
reits erwahnt, wurde diese vom Patienten abgelehnt.
Der vier Monate spater nachgewiesene solitdre Lymph-
knotenbefall wurde mittels regionaler Lymphadenekto-
mie in therapeutisch/diagnostischer Absicht behandelt
und anschliesssend bestrahlt. Acht Monate spater ist
der Patient erfreulicherweise weiterhin tumorfrei.
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Das Wichtigste flir die Praxis

Das histiozytare Sarkom ist eine dusserst seltene und haufig aggressive Non-Langerhanszell-Histiozytose,

die sowohl in der Diagnosestellung als auch in der Therapieplanung eine Herausforderung darstellt und

deshalb eine sehr enge interdisziplindre Zusammenarbeit erfordert.
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