DER BESONDERE FALL

137

Eine Raritat an seltener Stelle
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Hintergrund

Im vorliegenden Fall wollen wir eine Raritdt (solitar
fibréser Tumor [SFT]) an einer seltenen Lokalisation
(Retroperitonealraum) vorstellen.

Fallbericht

Anamnese

Eine 80-jahrige Frau wurde uns vom behandelnden
Gynakologen zur weiteren Abkldrung bei unklarem,
die Vagina komprimierenden Tumor zugewiesen. Der
Patientin ist zudem eine seit mehr als einem Jahr be-
stehende und an Grosse zunehmende, vor allem beim
Sitzen schmerzhafte Schwellung in der linken Geséss-
backe aufgefallen. Stuhl- oder Harnunregelmassigkei-
ten wurden ebenso wie eine B-Symptomatik verneint.
In der personlichen Anamnese ist lediglich ein seit
Jahren bestehendes cervico-spondylogenes Schmerz-
syndrom zu eruieren, zudem besteht ein Zustand nach
offener Cholezystektomie vor Jahrzehnten. Die Patientin
nimmt keine regelméssige Medikation ein.

Status und Befund

Die Patientin prasentierte sich in einem ausgezeich-
neten Allgemein- und Erndhrungszustand. Die Vital-
parameter waren unauffillig. Bei der Untersuchung
fiel eine deutliche Asymmetrie der Glutealregion auf
(Abb. 1), zudem war eine Resistenz im linken Unter-
bauch palpabel. Bei der digitalen-rektalen Untersu-
chung wurde ebenfalls eine Raumforderung linkssei-
tig palpiert. Inguinal waren keine Lymphadenopathien
tastbar. Inspektorisch und palpatorisch konnte eine
Deviation der Vagina nach rechts festgestellt werden.
Eine Spekulumuntersuchung und eine transvaginale
Sonographie waren nicht durchfiihrbar. Laborchemisch
fielen bei ansonsten unauffilligen Werten eine hypo-
chrome, mikrozytire Andmie (118g/l), eine Leuko-
zytose von 19,4 x 10%/1 sowie ein leicht erhohtes C-reak-
tives Protein (26 mg/1) auf. Im abdominalen Ultraschall
sah man eine grosse Raumforderung im kleinen Be-
cken linksseitig mit verdraingender Wirkung. Im MRI
stellte sich ein tiberwiegend solider und scharf be-
grenzter Tumor im kleinen Becken dar, der sich bis in
die glutealen Weichteile ausdehnte mit eindrticklicher
Verlagerung der Organe nach rechts und ventral (Abb. 2).
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Im anschliessend durchgefiihrten Ganzkorper 18F-FDG
PET/CT wurde ein erhohter Metabolismus des Tumors
festgestellt (Abb. 3) ohne Hinweis auf thorakale oder
abdominelle Metastasierung. Der Tumor konnte ra-
diologisch keinem eindeutigen Ursprung zugewiesen
werden.

Diagnose

Die Ultraschall-gesteuerte, perkutane Biopsie ergab die
Diagnose einer Neoplasie vereinbar mit einem SFT.
Hinweise auf eine Malignitdt (Hyperzellularitat, Zell-
atypien, Mitosen, Tumornekrosen oder ein infiltrati-
ves Wachstum) konnten keine festgestellt werden.

Therapie

Aufgrund der radiologischen und histologischen Be-
funde wurde der Patientin eine priméare Exstirpation
des Tumors empfohlen. Durch eine mediane Laparo-
tomie konnte der retroperitoneal lokalisierte Tumor
reseziert werden. Makroskopisch erfolgte jedoch bei
breitflichigen Adhdrenzen im Bereich des linken Scham-
beines keine Resektion im Gesunden (R2). Dies wurde
histologisch auf einer Strecke von ca. 3 cm bestitigt. Die
definitive Gewebeuntersuchung bewies den SFT (Abb. 4)

Abbildung 1: Sichtbare Raumforderung gluteal links
mit Deviation nach rechts (Die Publikation erfolgt mit dem
Einverstandnis der Patientin).

Abkiirzungen:

NAB2: NGFI-A (Nerve Growth Factor Inducible A gen) Binding
Protein

STAT6: SignalTransducer and Activator of Transcription

MDM2: Murine Double Minute Oncogene
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Abbildung 3: PET/CT 18F-FDG: horizontal, solide Raumforderung mit intenser,
heterogener FDG-Akkumulation (roter Pfeil).
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Abbildung 2: Magnetresonanztomographie des kleinen Beckens, nativ, T2-Wichtung:
(A) horizontal, (B) sagittal: hypointenser, scharf berandeter Tumor (roter Pfeil) mit
Verlagerung der angrenzenden Organe, bis nach gluteal reichend.
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Abbildung 4: Solitar fibréser Tumor mit zahlreichen Mitosen
(HE-Farbung; 400x).

und wies auf ein erhohtes Rezidiv- und Metastasierungs-
risiko hin (siehe unten). Das Resektat mass 18 x 9 x 8 cm
und wog gut 1000 g (Abb. 5). Postoperativ trat eine
Neurapraxie des linken N. obturatorius auf. Ansonsten
hat sich die Patientin vom Eingriff erfreulicherweise
gut erholt.

Diskussion

Der SFT gehort zu den fibroblastischen/myofibroblasti-
schen Weichteiltumoren mit einer intermediédren Di-
gnitét (selten metastasierend). Diese Entitét war unter
unterschiedlichen Namen (z.B. «<Himangioperizytom»
oder «benignes Mesotheliom» und andere) bekannt
und vor allem mit der Pleura assoziiert. Die Entdeckung
einer rekurrenten, genetischen Alteration fiihrte zur
Vereinigung dieser urspriinglich eigenstindigen Enti-
titen unter dem Uberbegriff SFT [1]. Dabei handelt es
sich um eine intrachromosomale Genfusion (NAB2-
STATS6), lokalisiert auf dem langen Arm des Chromo-
som 12q13, eine Mutation, die fiir das Tumorwachstum
verantwortlich gemacht wird. Beim SFT handelt es sich
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Abbildung 5: Exzisat, ca. 18 x 9 x 8 cm, gut 1000 g schwer.

um eine sehr seltene Entitét, welche am haufigsten in
der 5-6. Lebensdekade auftritt und keinen Unter-
schied beziiglich der Geschlechter zeigt [1].

Symptome sind zumeist unspezifisch und abhéngig
von der Lokalisation. Dabei kann der SFT an jeder mog-
lichen anatomischen Stelle auftreten [2]. Bei einem
langsamen und meist indolenten Wachstum macht
sich der SFT klinisch vor allem mit der Verdringung
benachbarter Organe und den damit hervorgerufenen
Symptomen bemerkbar. Je nach Lokalisation kann, wie
im hier besprochenen Fall, eine eindriickliche Grosse
erreicht werden. Als paraneoplastisches Syndrom kann
in etwa 5% der Fille eine Hypoglykdmie auftreten,
welche durch die Resektion des Tumors regredient ist.
Ursdchlich wird eine Produktion von «Insulin-like
growth factor» (IGF-2) diskutiert [3].
Differentialdiagnostisch sind andere Weichteiltumo-
ren, zum Beispiel Fibrosarkome oder Liposarkome, zu
nennen und miissen aktiv ausgeschlossen werden. Die
definitive Diagnosestellung erfolgt mit der histolo-
gischen Untersuchung. Dabei ist neben dem mikrosko-
pischen Bild eines mesenchymalen Tumors unter
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anderem eine vermehrte STAT6- und CD34-Positivitat
in der Immunphénotypisierung wegweisend [1]. Mit
der Histologie kann zudem eine Aussage iiber das
Risiko einer Metastasierung/eines Rezidivs getroffen
werden. Demicco et al. [4] schlagen ein Risikostratifi-
zierungsmodell vor, welches als Faktoren das Alter
(>55 Jahre), eine hohe Mitoseaktivitit, die Grosse des
Tumors sowie Tumornekrosen beinhaltet und drei
Kategorien («low», «intermediate» und «high risk»)
festlegt.

Als therapeutischer Goldstandard des SFT im Retro-
peritoneum gilt bei lokalisierter Erkrankung die kom-
plette Tumorexstirpation. Eine Resektion im Gesunden
ist anzustreben. Eine pra- oder postoperative Strahlen-
therapie wird nicht routinemaéssig eingesetzt [5]. Die
Datenlage zu dieser Therapie ist marginal. In der Lite-
ratur sind einzig Fallserien und -berichte zu finden,
denen jedoch keine Empfehlung zu entnehmen ist.
Anhand der Risikokategorisierung und dem Ergebnis
der chirurgischen Therapie kann eine adjuvante oder
postoperative Radiotherapie diskutiert werden.

Der vorgestellte Fall zeigt exemplarisch das oligosym-
ptomatische Wachstum des Tumors und die aus der
verdrangenden Wirkung resultierende Klinik.

Das Wichtigste flir die Praxis

e Der solitar fibrose Tumor wurde hauptsachlich mit der Pleura assoziiert,

kann aber in jeder moglichen Lokalisation auftreten.

e Symptome treten vor allem durch das verdrangende Wachstum auf.

e Die operative Entfernung ist der therapeutische Goldstandard.

e Die Indikation fiur eine Radiotherapie (pra- oder postoperativ) sollte anhand

der individuellen Risikokonstellation gestellt werden.

e Das Metastasierungs- und Rezidivrisiko ist abhangig vom Alter, der oben

genannten histologischen Kriterien und der Grosse des Tumors.
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Der Tumor konnte per Laparotomie entfernt werden.
Die Diagnose erfolgte mit dem immunhistochemischen
Nachweis von STAT6 und CD34, ein dedifferenziertes
Liposarkom konnte durch eine fehlende MDM2 Ampli-
fikation ausgeschlossen werden.

Aufgrund des Alters der Patientin, der Grosse des
Tumors und des Nachweises von 21 Mitosen/10 high-
power fields (HPF) liegt in unserem Fall geméss oben
genanntem Modell ein hohes Risiko fiir eine aggres-
sive Biologie vor. Bei zusdtzlicher R2-Resektion wurde
eine postoperative Strahlentherapie mit der Patientin
besprochen. Frau S. war in Anbetracht ihres Alters und
einer moglichen Toxizitdt im Bestrahlungsfeld diesbe-
zliglich sehr zuriickhaltend. Dementsprechend wurden
engmaschige radiologische Verlaufskontrollen empfoh-
len. In den ersten Kontrollen (drei und zwolf Monate)
zeigte sich erfreulicherweise kein Tumorrezidiv.
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