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Zusammenfassung

v

Das digitale papilldre Adenokarzinom ist ein rela-
tiv seltener Adnextumor, der oft rezidiviert und
gelegentlich metastasiert. Bei einem 42-jdhrigen
Patienten wurde ein prallelastischer Knoten am
rechten Daumen exzidiert. Histologisch fand sich
ein gut abgegrenzter, solid-zystischer Tumor mit
madRig pleomorphen basophilen Zellproliferaten,
tubuldren Strukturen und Dekapitationssekre-
tion. Der zystische Anteil zeigte ein mehrreihiges
Epithel mit luminalen papilliren Protrusionen

und einer erhaltenen peripheren myoepithelialen
Schicht. Zusétzlich fanden sich Areale mit klar-
zelliger und squamoser Differenzierung dhnlich
einem Klarzellhidradenom. Lokalisation, baso-
philes Zellbild, inhomogene Expression von Zyto-
keratin 7 und eine erhohte Proliferationsrate sind
wichtige Kriterien fiir die differenzialdiagnosti-
sche Abgrenzung des digitalen papilldiren Adeno-
karzinoms von benignen apokrinen Adnextumo-
ren. Eine ausgedehnte Nachexzision zur sicheren
Entfernung des Tumors stellt die wichtigste thera-
peutische MaRnahme dar.

Einleitung

v

Das digitale papilldire Adenokarzinom ist ein rela-
tiv seltener Adnextumor der Haut, der zu Lokal-
rezidiven neigt und in seltenen Fillen auch me-
tastasieren kann. Der Tumor ist typischerweise
an Handen, Fingern oder Zehen lokalisiert. Man-
ner sind hdufiger betroffen als Frauen mit einem
Erkrankungsgipfel in der 5.Lebensdekade [1-3].
Erst kiirzlich wurde das morphologische Spek-
trum des digitalen papilliren Adenokarzinoms
erneut detailliert aufgearbeitet [4]. Demnach stel-
len sich digitale papillire Adenokarzinome oft
sehr gut umschrieben dar und kénnen eine peri-
phere myoepitheliale Schicht aufweisen, wie sie
auch bei Adenomen gesehen werden kann. Auch
squamose und Kklarzellig differenzierte Areale
wurden beschrieben, die insbesondere bei Un-
kenntnis der Lokalisation des Tumors zur Fehl-
interpretation als Klarzellhidradenom fiihren
kénnen. Die histologischen Ahnlichkeiten zwi-
schen beiden Entititen sowie die differenzial-
diagnostischen Kriterien sollen anhand des fol-
genden Patienten verdeutlicht werden.
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Ein 42-jdhriger, ansonsten gesunder Patient
stellte sich mit einem seit etwa 3 Jahren beste-
henden Tumor am rechten Daumen radiopalmar
vor (© Abb.1). Der ca. 3x3cm messende, prall-
elastische Knoten war nach Angabe des Patienten
stetig gewachsen und zunehmend schmerzhaft.
Der Tumor wurde in Leitungsanasthesie exzidiert
und die Wunde primadr verschlossen.

In der histopathologischen Untersuchung findet
sich ein aus der Dermis herausgeschilter, gut
abgegrenzter, solid-zystischer Tumor, gefiillt mit
eosinophilem Sekret und umgeben von kompri-
miertem Bindegewebe (© Abb.2). Solide Prolife-
rate zeigen neben madRig pleomorphen baso-
philen Zellproliferaten zahlreiche tubuldre Struk-
turen, teilweise mit Zeichen der Dekapitations-
sekretion, sowie auch klarzellige Differenzierung
und squamoide Areale mit Ausbildung von ortho-
keratotisch verhornenden Zysten. Der zystische
Anteil wird ausgekleidet von einem oft mehr-
reihigen Epithel mit Ausbildung von papilldren
Protrusionen. Eine myoepitheliale Schicht ist gut
abgrenzbar. Zellkerne sind teilweise dicht
aneinander gelagert (sogenanntes ,Crowding").
Eingestreut sind Mitosen und Einzelzellnekrosen,
fokal finden sich auch Massennekrosen.

In der immunhistochemischen Zusatzdiagnostik
(© Abb.3) exprimieren duktale Strukturen lumi-
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Abb.1 Prallelastischer Knoten am rechten Daumen.

nal EMA (DCS, Hamburg) und CEA (Dako, Hamburg). Mittels SMA
kann eine dullere myoepitheliale Schicht abgegrenzt werden.
Solide zentrale Anteile der Proliferation exprimieren inhomogen
Zytokeratin 7 und S100 (Dako, Hamburg). Squamdse Areale mar-
kieren positiv mit Anti-Zytokeratin-10-Antikérpern (Dako, Ham-
burg). Mittels Ki67 (Dako, Hamburg) zeigt sich eine Proliferation
von ca. 30% der Tumorzellen.

Aufgrund der Histopathologie und der immunhistochemischen
Charakteristika wurde die Diagnose eines digitalen papilldren
Adenokarzinoms gestellt. Der Patient wurde zur Nachresektion
an einen Handchirurgen iiberwiesen. Es erfolgte eine Nachresek-
tion mit En-bloc-Resektion inklusive des radialen Gefd-Nerven-
biindels bis auf den Beugsehnenkanal. Der Defekt konnte mittels
V-Y-Lappen gedeckt werden. Im Nachexzidat fanden sich keine
Tumoranteile und der postoperative Verlauf gestaltete sich kom-
plikationslos. Eine Durchuntersuchung ergab keinen Hinweis auf
eine Metastasierung zum Zeitpunkt der Nachresektion. Eine vier-
teljahrliche Verlaufskontrolle ist geplant.

Diskussion

v

Das digitale papillire Adenokarzinom wurde erstmals von Hel-
wig 1984 beschrieben und 1987 von Helwig und Kao in einer
grofleren Fallserie aufgearbeitet [1,2]. Zundchst wurde der Ver-
such unternommen, ein digitales papillares Adenom vom digita-
len papilliren Adenokarzinom anhand zytologischer Charakte-
ristika abzugrenzen. Eine Verlaufsstudie konnte jedoch im Jahre
2000 zeigen, dass eine sichere Prognose anhand von histologi-
schen Merkmalen und Differenzierungsgrad nicht moglich ist
[3]. Diese Ergebnisse konnten durch eine erst kiirzlich publizierte
Studie bestdtigt werden [4]. Daher ist die urspriinglich vorge-
schlagene Abgrenzung eines digitalen papilliren Adenoms vom

Abb.2 Solidzystischer epithelialer Tumor (a),
bestehend aus basophilen Zellproliferaten mit foka-
len Nekrosen (b). Neben tubuldrer Differenzierung
(c) finden sich auch Areale mit klarzelliger und
squamoser Differenzierung (d). Papilldre Protru-
sionen kleiden den zystischen Anteil aus und zeigen
Dekapitationssekretion (e). Teilweise ist eine peri-
phere myoepitheliale Zellreihe gut abgrenzbar (f).
Die Zellen sind maRig pleomorph, es finden sich
,Crowding“ von Zellkernen, Einzelzellnekrosen und
Mitosen.

Boer-Auer A et al. Digitales papillares Adenokarzinom... Akt Dermatol 2012; 38: 505-509

Dieses Dokument wurde zum personlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



%

Kasuistik

Abb.3 Immunhistochemisch zeigt sich eine inhomogene Expression von Zytokeratin 7 (a) und eine deutlich erhhte Proliferation in der Ki-67-Farbung (b).

Luminale Zellen exprimieren EMA (c), wahrend die myoepitheliale Schicht anhand der SMA-Expression dargestellt werden kann (d).

digitalen papilliren Adenokarzinom heute nicht mehr giiltig.
Auch sehr hoch differenzierte Varianten des Tumors werden da-
her als Adenokarzinome bezeichnet [3,4].

Das papillire Adenokarzinom zeigt ein breites histomorphologi-
sches Spektrum, das von einem Hidradenom- oder Zystadenom-
dhnlichen Bild bis hin zu hochpleomorphen infiltrativen Epithel-
proliferaten reicht. Im hochdifferenzierten Bereich des Spek-
trums kann der Tumor benigne Adnextumoren imitieren, sodass
insbesondere bei Unkenntnis der Lokalisation des Tumors bzw.
wenn diese aus dem Operationsprdparat nicht ersichtlich ist, das
Risiko der Fehlinterpretation besteht. In diesem Zusammenhang
ist es wichtig herauszustellen, dass digitale papilldre Adenokarzi-
nome ebenso wie apokrine Hidradenome gelegentlich squamése
Metaplasie und Klarzelldifferenzierung aufweisen konnen
(© Abb.4) [3,4]. Der Nachweis einer peripheren myoepithelialen
Differenzierung kann hier differenzialdiagnostisch genutzt wer-
den, da in digitalen papilliren Adenokarzinomen eine periphere
myoepitheliale Schicht zumeist erhalten ist, wahrend apokrine
Hidradenome diese Schichtung in der Regel nicht zeigen [4].
Typischerweise zeigt das digitale papillire Adenokarzinom zu-
sdtzlich ein deutlich basophileres Zellbild mit Pleomorphie,
,Crowding" von Zellkernen und Einzelzellnekrosen sowie Mito-
sen. Immunhistochemisch ist eine inhomogene Expression von
Zytokeratin 7 und eine erhdhte Proliferation auf Ki67 typisch. Im

Gegensatz dazu zeigen apokrine Hidradenome eine homogene
Expression von Zytokeratin 7 (© Abb.4) ohne Darstellung einer
duBeren myoepithelialen Schicht und keine wesentliche Erho-
hung der Proliferation.

Bei akraler Lokalisation eines Adnextumors miissen auerdem
Porome und Myoepitheliome differenzialdiagnostisch bertiick-
sichtigt werden. Porome zeigen jedoch ein sehr monomorphes
Zellbild mit poroider und kutikuldrer Differenzierung. Hdufig
besteht breite Kontinuitdt zur Epidermis [5]. Myoepitheliome
zeigen spindelige, epitheloide und plasmazytoide Zellen mit
monomorphen Kernen. Immunhistochemisch findet sich eine
Expression von S100, EMA und SMA bei variabler Keratinexpres-
sion [6].

Das digitale papillire Adenokarzinom neigt zu Lokalrezidiven.
Daher ist eine sorgfdltige operative Sanierung die wichtigste the-
rapeutische MaBnahme. Eine weitrdumige Nachexzision sollte in
jedem Fall erfolgen, um sicherzustellen, dass der Tumor vollstan-
dig entfernt wurde [3,4]. Ob eine Amputation therapeutisch
iberlegen ist, wird derzeit noch kontrovers beurteilt [3,4,7]. Im
Falle des hier prasentierten Patienten wurde aufgrund der guten
Abgrenzbarkeit des Tumors in der Primdrexzision eine weitrdau-
mige Nachexzision unter Erhalt des Daumens durchgefiihrt.
Typischerweise ist das digitale papillire Adenokarzinom eine Er-
krankung des Erwachsenenalters mit einem Erkrankungsgipfel in
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Abb.4 Klarzellhidradenom. Dieser ebenfalls solidzystische Tumor besteht aus sehr eosinophilen Zellproliferaten (a), jedoch finden sich ebenfalls Papillen,

tubuldre Differenzierung und Areale mit klarzelliger Differenzierung (b). Es zeigt sich eine homogene Expression von Zytokeratin 7 (c) und kaum Proliferation

in der Ki67-Farbung (d).

der 5.Lebensdekade, wobei Mdnner deutlich hdufiger betroffen
sind als Frauen [1-3]. Es ist jedoch anzumerken, dass in Einzel-
fallen auch deutlich jiingere Patienten erkrankten, so finden sich
in der Literatur zwei Fallberichte von 15-jdhrigen Patienten [8,9].
In den zitierten Studien traten bei 14% bzw. 11% der Patienten
Metastasen auf, insbesondere in Lymphknoten und Lunge [3,4].
3% bzw. 4% der Patienten verstarben an der metastasierten Er-
krankung [3,4]. Fiir das Stadium der Metastasierung existiert
derzeit kein etabliertes Therapiekonzept. In seltenen Féllen kann
bereits zum Zeitpunkt der Erstdiagnose eine Metastasierung
vorliegen [4], daher ist ein klinisches und apparatives Staging zu
empfehlen. Eine regelmafSige Verlaufskontrolle ist auch bei un-
auffdlligem Staging und erfolgreicher lokaler Sanierung erforder-
lich, insbesondere um Lokalrezidive frithestmdglich zu erkennen
und zu behandeln.

AbschlieBend ldsst sich feststellen, dass beim Vorliegen eines
prallelastischen Knotens in akraler Lokalisation neben banalen
Ursachen wie der mukoiden Fingerzyste oder dem Ganglion im-
mer auch an das digitale papilldre Adenokarzinom zu denken ist,
insbesondere, wenn es sich um einen mdnnlichen Patienten in
der 5.Lebensdekade handelt. Fiir die histologische Diagnostik ist
eine sichere Lokalisationsangabe sehr wichtig, da diese den His-

tologen alarmiert und zur absichernden immunhistochemischen
Diagnostik veranlasst. Auch wenn das digitale papillire Adeno-
karzinom mit squamoser und klarzelliger Differenzierung in der
Gesamtarchitektur einige Gemeinsamkeiten mit verschiedenen
apokrinen Adenomen aufweist, erlaubt insbesondere die typi-
sche basophile Zytologie gemeinsam mit den immunhistochemi-
schen Charakteristika die sichere diagnostische Einordnung des
Tumors.

Interessenkonflikt
v
Die Autoren geben an, dass kein Interessenkonflikt besteht.

Boer-Auer A et al. Digitales papillares Adenokarzinom... Akt Dermatol 2012; 38: 505-509

Dieses Dokument wurde zum personlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



Digital Papillary Adenocarcinoma with Squamous
Metaplasia - A Simulator of Apocrine Hidradenoma

v

Digital papillary adenocarcinoma is a relatively rare adnexal
neoplasm. Recurrences are common and metastases may occur
occasionally. A firm nodule was excised from the right thumb of
a 42-year-old patient. Histologically there was a well demarcated
solid cystic neoplasm with moderately pleomorphic basophilic
epithelial proliferations, tubular structures and signs of decapita-
tion secretion. The cystic part demonstrated papillations with a
maintained peripheral myoepithelial layer. Moreover, there
were areas of clear cell differentiation and of squamous differen-
tiation similar to what is seen in clear cell hidradenoma. Localiza-
tion, basophilic cytomorphology, inhomogenous expression of
cytokeratin 7, and elevated proliferation rate are important crite-
ria that enable distinction of digital papillary adenocarcinoma
from benign apocrine adnexal neoplasms. Wide and deep reexci-
sion is the most important therapeutic procedure in order to en-
sure that the tumor is removed completely.
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