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ZUSAMMENFASSUNG

Das basaloide follikulare Hamartom nimmt unter den selte-
nen Differenzialdiagnosen des Basalzellkarzinoms eine
wichtige Stellung ein. Es gilt die primér benigne Fehlbildung
des Haarfollikels als solche zu identifizieren, um den Patien-
ten vor unnoétigen Operationen zu schiitzen. Wir berichten
Giber eine 60-jdhrige Patientin, welche sich zur Einholung
einer Zweitmeinung nach mehrfachen Voroperationen auf-
grund einer vermeintlichen R1-Situation eines Basalzellkar-
zinoms vorstellte. In der klinischen Untersuchung fielen

zahlreiche hautfarbene Papeln zentrofazial auf. In Zusam-
menschau von klinischem Untersuchungsbefund und Histo-
logie konnte die Diagnose eines basaloiden follikuldren
Hamartoms gestellt werden. Anhand des Falles wird die
Bedeutung des klinischen Untersuchungsbefundes fiir die
Erhebung der histologischen Diagnose durch den Patholo-
gen ersichtlich. Insbesondere bei komplexen Verldufen
sollte eine Reevaluation der Diagnose erfolgen. Hierbei (ibt
der Operateur eine entscheidende Position aus, indem er
den histologischen Befund in den klinischen Kontext einfligt.

ABSTRACT

Although rare, the basaloid follicular hamartoma should be
considered a relevant differential diagnosis for basal cell
carcinomas. Identification of the benign malformation is of
crucial importance in saving patients from unnecessary sur-
gical interventions. We report about a 60-year-old female
patient who presented with multiple skin-coloured papules
which were located centrofacially. After several operations
due to an allegedly R1-resection of a basal cell carcinoma
our patient decided to seek a second opinion. This case re-
port underlines the vast importance of a diligent medical
history and clinical examination for the right histological
diagnosis. A reevaluation of the diagnosis should be consid-
ered as early as possible, especially in complex courses. In
this case the surgeon is obliged to put the histological re-
sults in the right clinical context.

Einleitung

Das basaloide follikuldre Hamartom (BFH) ist eine seltene Fehl-
bildung des Haarfollikels mit Ahnlichkeit zum Basalzellnivus-
syndrom. Sein klinisches Erscheinungsbild ist sehr variabel und
reicht von singuldren Lasionen bis hin zu generalisierten For-
men. Es kann erworben sein oder familidr in Form des BFH-Syn-
droms auftreten [1]. Histologisch bestehen Ahnlichkeiten zum
infundibulozystischen Basalzellkarzinom. Die Unterscheidung
ist ohne Kenntnis des klinischen Befundes schwierig, zumal die
Umwandlung eines basaloiden follikuldren Hamartoms in ein
Basalzellkarzinom maoglich ist.

* geteilte Erstautorenschaft
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Kasuistik

Eine 60-jdhrige Patientin stellte sich nach vorangegangener
ausgedehnter Operation eines vermeintlichen Basalzellkarzi-
noms zur Zweitmeinung in unserem Hautkrebszentrum vor
(» Abb. 1). Bei ihr bestand am rechten Nasenfliigel anamnes-
tisch ein kleiner Knoten, der rezidivierend blutete und mittels
Biopsie als Basalzellkarzinom gesichert wurde. Nach der Biopsie
erfolgten in der HNO-Abteilung eines Krankenhauses der
Regelversorgung die Erstexzision und insgesamt 6 Nachexzisio-
nen, wobei die gesamte Nase, groRe Teile der rechten Wange
und der Oberlippe entfernt wurden. Nach der sechsten Nach-
exzision kamen Zweifel am histologischen Befund, insbeson-
dere an der R1-Situation auf und die Préparate wurden Herrn
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» Abb. 1 Klinisches Bild bei der Erstvorstellung nach erfolgter
Resektion und plastischer Rekonstruktion.

Dr. Ritten/Dermatopathologie Friedrichshafen zur Mitbegut-
achtung tbersandt, der den Verdacht auf das Vorliegen eines
basaloiden follikullaren Hamartoms duRerte.

Im Zusammenhang mit dem klinischen Befund, der multiple,
1-2mm groRe, hautfarbene Papeln zentrofazial und an der Stirn
zeigte (» Abb.2 und » Abb. 3), konnte klinisch die Diagnose
eines basaloiden follikuldren Hamartoms bestatigt werden. His-
tologisch imponierten die Hamartome wie Reststrukturen des
bioptisch diagnostizierten Basalzellkarzinoms (» Abb.4), was
zu unnoétigen Nachexzisionen fiihrte.

Diskussion

Das basaloide follikuldre Hamartom wurde erstmals 1969 unter
der Bezeichnung ,generalisertes Haarfollikelhamartom® be-
schrieben [2]; 1985 benutzten Mehregan und Bake den
Begriff ,basaloides follikuldres Hamartom* [3]. Fiinf klinische
Formen des basaloiden follikuldren Hamartoms sind bisher
beschrieben: 1.Solitdre oder multiple Papeln; 2. Lokalisierter
Plaque mit Alopezie; 3.Lokalisierte linedre oder unilaterale
Papeln oder Plaques; 4.Generalisierter hereditar-dominanter
Typ ohne weitere assoziierte Erkrankungen; 5.Generalisierte
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» Abb.4 Histologisches Bild (HE-Farbung) aus dem Schnittrand des
Nachresektates.
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Papeln mit Alopezie und Myasthenia gravis [4]. Die Entwicklung
~echter Basalzellkarzinome aus den Hamartomen ist moglich
[4]. Genetische Untersuchungen zeigen Mutationen im
PTCH1-Gen [5]. Bei unserer Patientin bestanden keine weiteren
assoziierten Erkrankungen, jedoch zeigt die Tochter der Patien-
tin ahnliche klinische Verdnderungen, was den Verdacht auf das
Vorliegen einer hereditdaren Form des basaloiden follikuldren
Hamartoms nahelegt. Die genetischen Untersuchungen sind
diesbezlglich jedoch noch nicht abgeschlossen.

Im Zusammenhang mit dem anamnestisch bestehenden
rezidivierend blutenden Knoten am linken Nasenfliigel ist die
Umwandlung eines Hamartoms in ein Basalzellkarzinom an die-
ser Stelle denkbar. Die erfolgten Nachexzisionen zeigten dann
jeweils Strukturen des Hamartoms, die falschlicherweise als
Reststrukturen des Basalzellkarzinoms interpretiert wurden,
was zu ausgedehnten Nachexzisionen mit schwieriger Rekon-
struktion des Defektes fiihrte.

Anhand des Falles wird deutlich, wie wichtig es ist, nicht nur
die Einzelldsion, sondern auch die Tumorumgebung zu betrach-
ten. Der Operateur ist in diesem Fall eine wichtige Schnittstelle
fur den Pathologen, um die korrekte Diagnose stellen zu kdn-
nen. In Gebieten ohne ausreichende operative Versorgung von
Hauttumoren durch Dermatologen/Dermatochirurgen erfolgt
die Behandlung haufig durch MKG-Chirurgen oder HNO-Arzte.
Daher ist es wichtig, dass Nicht-Dermatologen, die an der ope-
rativen Versorgung dermatologischer Tumoren beteiligt sind,
Kenntnis von diesem Krankheitsbild und weiteren Simulatoren
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des Basalzellkarzinoms besitzen, um Patienten mit dieser selte-
nen Erkrankung vor unnétigen und entstellenden Operationen
zu bewahren.
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