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Kutanes Leiomyosarkom

Zusammenfassung. Bei einem 48-jahrigen Patienten konnte
histologisch ein kutanes Leiomyosarkom diagnostiziert werden,
das ventral am Thorax aufgetreten war. Anamnestisch bestand
der Tumor zum Zeitpunkt der Diagnose bereits seit etwa 7 Jah-
ren. Die Staging-Untersuchungen ergaben keinen Hinweis fur ei-
ne Metastasierung. Die Prognose der oberflachlichen Leiomyo-
sarkome ist unter anderem abhé&ngig von ihrer Lokalisation in-
nerhalb der Hautstrukturen und bei den kutanen Formen giinsti-
ger als bei den subkutanen oder den viszeralen Manifestations-
formen.

Cutaneous Leiomyosarcoma. A 48-year-old male patient pre-
sented with a sternally located skin tumor that histologically
turned out to be a cutaneous leiomyosarcoma. The tumor had
first been noted by the patient about 7 years ago. Further inve-
stigations showed no evidence of metastasis. The prognosis of
superficial leiomyosarcomas depends on the localization within
the skin (cutaneous vs. subcutaneous). The purely cutaneous tu-
mors have a more favorable outlook than the subcutaneous or
extracutaneous forms.

Einleitung

Die Leiomyosarkome sind maligne mesenchymale Neoplasien
der glatten Muskulatur. Gemaf der Existenz glatter Muskel-
zellen in den jeweiligen anatomischen Strukturen finden sich
Leiomyosarkome unter anderem retroperitoneal, seltener gas-
trointestinal, urogenital oder im Respirationstrakt. Auch die
groRRen GefalRsysteme, wie z.B. die V. cava oder die A. iliaca,
sind bevorzugt betroffene Lokalisationen [19]. Die Prognose
der viszeral auftretenden Leiomyosarkome ist im Allgemeinen
unginstig bis infaust. Haufig muss bereits bei der Diagnose
des Primartumors eine Metastasierung beobachtet werden
[18,19]. Im Vergleich zu den Formen der viszeralen Manifesta-
tion zeichnen sich die priméren Leiomyosarkome der Haut
durch ein biologisch weniger aggressives Verhalten aus [3,12].
Dabei ist ihr Vorkommen insgesamt als selten anzusehen. In-
nerhalb der Gruppe der malignen Weichteiltumoren wird ihre
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Haufigkeit mit 2,3—5,3% angegeben [4,16]. Auf der Grundlage
klinischer, histopathologischer und prognostischer Merkmale
werden bei den Leiomyosarkomen der Haut kutane und sub-
kutane Formen voneinander abgegrenzt. Innerhalb dieser
Gruppe ist die Prognose der kutanen Leiomyosarkome wiede-
rum ginstiger als die der subkutanen Form [4].

Bei dem hier vorgestellten Patienten bestand das kutane Leio-
myosarkom anamnestisch seit ca. 7 Jahren. Zum Zeitpunkt der
Diagnose konnte keine Metastasierung festgestellt werden.
Dies unterstreicht die relativ gtinstige Prognose der kutanen
Leiomyosarkome.

Kasuistik

Pat.: F. K., 48 Jahre, Tischler

Anamnese

Der Patient berichtete Uiber ein kleines Kndtchen, das er erst-
mals vor etwa 7 Jahren an der rechten Brust bemerkt hatte.
Hieraus entwickelten sich im Laufe der folgenden Jahre lang-
sam, aber kontinuierlich an GréRe zunehmende Knoten. Spon-
tane oder druckbedingte Schmerzen im Bereich des Tumors
verneinte der Patient. Die Vorstellung in der Hautklinik Bre-
merhaven erfolgte unter der Verdachtsdiagnose eines Derma-
tofibrosarcoma protuberans.

Aufnahmebefund

Pektoral rechts ein ca. 6 x3cm grof3er, in der Tiefe gut ab-
grenzbarer und verschieblicher, an der Oberflache aus linsen-
bis halbkirschgroRen Knoten aufgebauter Tumor von tiberwie-
gend hell- bis dunkelroter Farbung (Abb.1). Bei der Palpation
fast steinharte Konsistenz. Ubriger dermatologischer Befund
unaufféllig, keine Lymphknoten tastbar.

Befunde diagnostischer Untersuchungen
Histopathologischer Befund des Tumors

Mesenchymaler Tumor mit einer zentral liegenden, landkar-
tenartig begrenzten Koagulationsnekrose. Spindelige bis ova-
lare Tumorzellen mit eosinophilem Zytoplasma und langli-
chen bis spindeligen Zellkernen. Verschobene Kernplasmare-
lation, Anisokaryose. Deutliche mitotische Aktivitat der Tu-
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Abb.1 Kutanes Leiomyosarkom pektoral rechts.

morzellen (9 Mitosen in 10 HPF). Tumorzellen in langgestreck-
ten Faszikeln angeordnet, die sich orthogonal durchflechten.
Punctum maximum der Tumorausdehnung im Bereich der
Dermis, die bis in das Stratum papillare infiltriert ist. Der Tu-
mor zeigt sich breitflachig in der gesamten Dermis und infil-
triert die Subkutis vornehmlich entlang bindegewebiger Sep-
ten (Abb. 2u.3).

Immunhistochemie

Expression der Tumorzellen von glattmuskularem Aktin
(SMA) und des muskularen Intermediarfilaments Desmin.

Histopathologischer Befund des Lymphknotens Achsel rechts

Unspezifisch entztindlicher, durchweg tumorfreier Lymphkno-
ten.

Laborbefunde

Die routinemafig bestimmten Laborparameter waren ohne
pathologischen Befund.

Erganzende Untersuchungen

R&.-Thorax, Sonographie Abdomen und Achseln bds. ohne pa-
thologischen Befund. Ebenfalls unauffallige Ganzkdérperszinti-
graphie. In der Computertomographie zeigt sich axillar rechts
ein 2cm durchmessender, suspekt wirkender Lymphknoten.
Die Ubrigen Befunde der CT-Untersuchung waren unauffallig.

Therapie und Verlauf

Der Tumor wurde primar in toto weit im Gesunden exzidiert.
Nach Vorlage des CT-Befundes mit Nachweis eines suspekten
Lymphknotens in der rechten Achsel erfolgte hier eine selekti-
ve Lymphadenektomie, ohne dass eine Metastasierung histo-
pathologisch nachgewiesen werden konnte. Der postoperative
Verlauf war unauffallig.

Abb.2 Histologische Ubersicht: Spindelige Neoplasie der Dermis
mit faszikularem Wachstumsmuster (HE x 25).

Abb.3 Detail aus Abb. 2: Spindelige Zellformationen in Bundeln an-
geordnet, sich durchflechtend, mit stumpf endenden, zigarrenformi-
gen Zellkernen. Aufféllig ist die hohe Mitoserate (HE x 200).

Diskussion

Die Leiomyosarkome der Haut, die auch als oberflachliche
Leiomyosarkome bezeichnet werden, sind selten. Innerhalb
der Gruppe maligner Weichteilneoplasien liegt der Anteil ihrer
Haufigkeit zwischen 2,3 und 5,3% [4,16]. Bei der Beurteilung
ihrer epidemiologischen Merkmale muss das seltene Vorkom-
men dieser Tumorformen bertcksichtigt werden, wodurch
sich teilweise abweichende oder auch widerspriichliche Anga-
ben zu einzelnen Aspekten der Epidemiologie erklaren lassen.
So finden sich in der Literatur Gberwiegend kasuistische Bei-
trdge zum Thema. Nur vereinzelt konnten die Befunde groRRe-
rer Patientenkollektive retrospektiv ausgewertet werden
[2,4,13]. Bei der Altersverteilung herrscht Einigkeit dariber,
dass die oberflachlichen Leiomyosarkome in jedem Alter auf-
treten kdnnen, vereinzelt sogar auch bei Kindern oder Neuge-
borenen [7,10]. Die Frage, in welchem Lebensabschnitt die
Leiomyosarkome der Haut am haufigsten entstehen, wird hin-
gegen unterschiedlich beurteilt. Wahrend einzelne Autoren
den Tumor als ein Malignom der &lteren Menschen mit einem
Haufigkeitsgipfel im 6. und 7. Dezennium ansehen, zeigen an-
dere Untersuchungen eine Bevorzugung des mittleren Lebens-
alters oder auch eine gleichmagige Haufigkeitsverteilung zwi-
schen dem 30. und 70. Lebensjahr [7,8,15,18]. Die Angaben zur

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



32 Akt Dermatol 2001; 27

Geschlechtsverteilung variieren ebenfalls deutlich. Neben ei-
nem ausgeglichenen Verhéltnis der Manifestation zwischen
beiden Geschlechtern finden sich in der Literatur auch Unter-
suchungen, bei denen Frauen oder Manner bevorzugt betrof-
fen gewesen sind [7,8,14,16].

Die klinische Morphologie der oberflachlichen Leiomyosarko-
me ist abhangig von ihrer Entstehung und Lokalisation inner-
halb der Hautstrukturen. Dabei unterscheidet man kutane und
subkutane Formen des Tumors, wobei die kutane Manifesta-
tion deutlich haufiger beobachtet wird als die subkutane [7].
Die kutanen Leiomyosarkome, die histogenetisch Uberwie-
gend von den Mm. arrectores pilorum abstammen, zeigen im
Allgemeinen ein nur sehr langsames Wachstum. Als Konse-
quenz dieser Wachstumsdynamik weist die Mehrzahl der ku-
tanen Leiomyosarkome zum Zeitpunkt ihrer Diagnose einen
relativ kleinen Durchmesser auf, der trotz héaufig jahrelanger
Anamnese im allgemeinen nur 2—3 cm betragt [7]. In der Re-
gel besteht der Tumor aus einem oder mehreren miteinander
verwachsenen Knoten. Dieser knotige, das Hautniveau tiberra-
gende Anteil kann mit einer in der Tiefe lokalisierten, grof3eren
plattenartigen Basis verbunden sein. Die Oberflache des kuta-
nen Leiomyosarkoms zeigt typischerweise eine rotliche, rot-
lich-livide oder braunliche Verfarbung. Die Epidermis ist mit
dem Tumor verbacken und somit nicht frei verschieblich. Ha-
morrhagische Krusten oder blutende Ulzerationen zahlen zu
den weiteren klinischen Merkmalen der kutanen Leiomyosar-
kome. Die subkutane Variante des Leiomyosarkoms, deren Ur-
sprung in der glatten Muskulatur subkutaner Geféal3e gesehen
wird, ist zum Zeitpunkt der Diagnose im Allgemeinen grof3er
als die kutane Form. Nicht selten werden Tumordurchmesser
von Uber 7 cm erreicht [7]. Auch die subkutanen Leiomyosar-
kome stellen sich klinisch als knotige, meist gut abgrenzbare
Strukturen dar, die jedoch in der Tiefe lokalisiert sind und hau-
fig eine hautfarbene Oberflache zeigen mit hier frei verschieb-
licher Epidermis. Regressive Oberflachenveranderungen geho-
ren nicht zum typischen klinischen Befund [3,15]. Zu den
klinischen Gemeinsamkeiten der beiden Varianten oberflach-
licher Leiomyosarkome zéhlen ihr solitdres Auftreten, eine
derbe bis knochenharte Konsistenz und spontan auftretende
oder druckprovozierbare Schmerzen im Tumorbereich [7,18].
Auch bei der Lokalisation am Integument finden sich keine Un-
terschiede zwischen den beiden Formen. Am héaufigsten be-
troffen sind die Streckseiten der unteren Extremitaten, gefolgt
von den oberen Extremitaten und dem Stamm [7,8].

Histopathologisch zeichnen sich die Leiomyosarkome der
Haut durch langgestreckte, spindelférmige oder polymorphe
Zellen aus, die in Bindeln angeordnet ein dreidimensional ver-
flochtenes Netzwerk bilden. Die Zellkerne zeigen ein unregel-
maRig verteiltes Chromatin und sind an ihren Enden typi-
scherweise zigarrenformig abgerundet. GroRe, mehrkernige
Riesenzellen und unregelméRig verteilte Mitosen stellen wei-
tere Kriterien der Malignitat dar [6,11]. Immunhistochemisch
exprimieren die Tumorzellen typischerweise das glattmusku-
lare Aktin sowie die Intermediarfilamente Vimentin und Des-
min, wobei im Einzelfall Abweichungen der Befundkonstella-
tionen mdoglich sind [17]. So fanden Kaddu et al. bei 19 ober-
flachlichen Leiomyosarkomen in allen Féllen die Expression
von glattmuskularem Aktin und Vimentin, wéhrend nur in 15
Fallen das panmuskulére Aktin (HHF-35) und nur bei 12 Tumo-
ren Desmin nachweisbar waren. Dariiber hinaus wiesen einige
Leiomyosarkome zusétzlich die Expression von Zytokeratinen
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und S100 auf, was bezuglich der histologischen Differenzial-
diagnosen von Bedeutung sein kann [13]. Die Prognose der
oberflachlichen Leiomyosarkome ist deutlich guinstiger als die
der viszeralen Formen [18,19]. Dariiber hinaus bestehen aber
auch innerhalb der Gruppe oberflachlicher Leiomyosarkome
prognostisch Unterschiede: Neben der Tumorgrof3e und der
Lokalisation innerhalb der Hautstrukturen — hierbei sind die
Manifestation und eine grof3e Ausdehnung des Tumors in der
Subkutis als unginstige Kriterien zu werten — wird histopa-
thologisch als verlasslichstes Malignitatskriterium die Mitose-
rate pro 10 HPF angesehen, wobei der cut-off-Punkt mit 1 MF/
10 HPF oder mit 5 MF/10 HPF angegeben wird [6, 7]. Wéhrend
die kutanen Leiomyosarkome eine Rezidivrate von etwa 40%
aufweisen, jedoch nur in Einzelfadllen metastasieren, zeigen
die subkutanen Leiomyosarkome in ca. 50% Lokalrezidive und
in bis zu 33% Metastasen [7,17]. Bei der im Allgemeinen hama-
togenen Metastasierung sind neben Lunge, Leber und Gehirn
auch kardiale und osteogene Metastasen beobachtet worden.
Nur sehr selten wurde eine lymphogene Ausbreitung des Tu-
mors beschrieben [12,16,17]. Die Therapie der Wahl oberflach-
licher Leiomyosarkome ist die Exzision weit im Gesunden
[3,5,15]. Auch vor dem Hintergrund der lokalen Rezidivraten
ist eine engmaschige postoperative Uberwachung der Patien-
ten notwendig. Neben der operativen Therapie sind andere Be-
handlungsverfahren nur selten beschrieben worden [1,12]. Al-
lerdings wurde erst kirzlich tGber die komplette Remission ei-
nes kutanen Leiomyosarkoms der Knéchelregion berichtet, die
durch isolierte Extremitatenperfusion mit TNF-alpha und Mel-
phalan erreicht werden konnte [9].
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