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Schimmelpenning-Feuerstein-
Mims-Syndrom in Kombination mit
einem primaren Lymphédem und
Basalzellkarzinomen

Zusammenfassung. Es wird tUber einen 69-jahrigen Patienten
mit einem ausgedehnten Schimmelpenning-Feuerstein-Mims-
Syndrom und primarem Lymphddem der linken unteren Extre-
mitét sowie Genital, Mundschleimhautbeteiligung und Iriskolo-
bom berichtet. Als Spatkomplikation entwickelten sich auf dem
organoiden Naevus benigne und ausgedehnte maligne Sekun-
darproliferationen.

Schimmelpennig-Feuerstein-Mims-Syndrome with Lym-
phedema and Basal Cell Carcinomas. A 69year old man with
an unilateral extensive Schimmelpennig-Feuerstein-Mims-Syn-
drome presented with lymphedema of the left lower limb and
genital region, mucous membrane affection and iris colobom.
He also developed both benign and malignant secondary tu-
mors within the nevus as late complications.

Einleitung

Das Schimmelpenning-Feuerstein-Mims-Syndrom (SFMS) ge-
hort zur Gruppe der Phakomatosen und wurde erstmals von
Schimmelpenning [1] 1957 sowie Feuerstein und Mims [2]
1961 beschrieben. Leitsymptom des SFMS ist ein striarer, halb-
seitig lokalisierter, teilweise auch multilokulédrer Naevus seba-
ceus, der entsprechend der Blaschkoschen Linien verteilt ist.
Der Naevus sebaceus ist bereits beim Neugeborenen manifest,
wobei seine organoide Differenzierung aber einer weiteren
Entwicklung unterliegt, die besonders durch hormonelle Ein-
flusse in der Pubertat gesteuert wird [3—5].

Ein genetischer Basisdefekt ist beim SFMS bislang nicht be-
kannt. Aufgrund des sporadischen Auftretens des Syndroms,
des Verteilungsmusters und der unterschiedlichen Auspra-
gung der einzelnen Symptome wird die Wirkung eines letalen
autosomalen Gens postuliert, welches durch eine Mosaik-Ver-
teilung manifest wird [4, 6].
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Im vorliegenden Fall wird die sehr ausgedehnte Form eines
SFMS mit ausgedehntem Lymphddem und dem Auftreten von
Basalzellkarzinomen beschrieben.

Kasuistik
Familienanamnese

Bei den Eltern des 69-jéahrigen mannlichen Patienten und der
gesunden Tochter besteht kein Schimmelpenning-Feuerstein-
Mims-Syndrom. Die koérperliche Untersuchung der Tochter
zeigt keine abortiven Symptome des SFMS.

Anamnese

Bei der Geburt besteht ein segmental angeordnetes, auf die lin-
ke Korperhélfte begrenztes anfanglich gelb-rotliches Hautin-
filtrat, und seit der Kindheit eine langsam progrediente
Schwellung des linken Beines mit zunehmender Ausdehnung
auf den Genitalbereich. Seit 1990 entwickeln sich auf den jetzt
verrukdsen Hautverdnderungen im Gesichtsbereich Knoten,
die bei fehlendem Leidensdruck monstrése Ausmafie anneh-
men. Nach Exzision erfolgt eine Defektdeckung mittels Nah-
lappenplastik sowie paramedian gestieltem Stirnlappen und
anschlielRender Rickverlagerung.

Dermatologischer Untersuchungsbefund

Auf der linken Korperhélfte erstrecken sich vom Capillitium
bis zum Ful3, entsprechend der Blaschkoschen Linien angeord-
nete, bizarr konfigurierte Hautlésionen von gelblich-hellbrau-
nem Kolorit und feingefurchter bis papillomatdser, hyperkera-
totischer Oberflachenstruktur (Abb. 1 u. 2). In diese Areale ein-
gestreut sind zahlreiche dunkelbraune bis schwarzliche, im
Durchmesser 1—-2 cm grolf3e, verrukdse Knoten. Die linke unte-
re Extremitét einschlieRlich des FulRes weist insgesamt eine
lymphomatdse derbe Schwellung auf. Im Oberschenkelbereich
besteht zur Gegenseite eine Umfangsdifferenz von 19cm.
Links besteht eine klumpfuRRartige Fuf3deformierung. Penis
und Skrotum zeigen ein massives Lymphddem und sind ent-
zundlich gerotet. Im distalen Skrotumbereich sind einige lym-
phokutane, sezernierende Fisteln erkennbar.

Im Gesichtsbereich erstreckt sich der Naevus auf die gesamte
linke Gesichtshélfte mit Ubergang auf das Capillitium, wo ok-
zipital ein 5x8cm grof3er Alopeziebezirk ausgepragt ist. An
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Abb.1 SFMS: Ubersicht, frontal.

Abb.2 SFMS: Ubersicht,
dorsal.

der linken Wangenschleimhaut findet sich eine striar, weif3-
lich, verrukose Proliferation. Es besteht eine Hemimakroglos-
sie und Lingua plicata links. Vom Nasenfllgel tiber die Nasola-
bialfalte bis zum linken Mundwinkel sind vier rétliche, prall
elastische, halbkugelige Koten (Abb. 3) aneinandergereiht. Die
perlmuttartig glanzende Oberflache zeigt multiple Telean-
giektasien und zentrale, verkrustete Ulzerationen. Die Tumo-
ren am Nasenfltgel sind zweikugelig auf einer gemeinsamen
Basis und 1,5cm und 3,5cm im Durchmesser grof3 sowie die
angrenzenden Tumoren 0,6 cm und 3 cm.

Befunde

Laborbefunde: Routine-Laborparameter im Normbereich.
Sonographie Abdomen: Hepatomegalie mit Steatosis hepatis.

Rontgen-Thorax und untere Extremitaten: Rechts konvexe
Skoliose der Brustwirbelsaule. Coxarthrose und Gonarthrose
beidseits. Linke Tibia kréftiger strukturiert als rechts.

Computertomographie Schéadel: Seitengleiche Zeichen der
kortikalen Atrophie. Es zeigt sich eine deutliche Verdickung
der Schadelkalotte frontoparietal rechts.

Elektroenzephalographie: Bitemporal betonte unspezifische
Storungen und parieto-okzipital rechts betonte Alpha-Wellen
Reduktion.

Ophthalmologischer Befund: Peripheres Iriskolobom am lin-
ken Auge sowie Aphakie bei Zustand nach Kataraktoperation.

Histopathologische Befunde

1. Probebiopsie Capillitium: Naevus verrucosus et sebaceus
2. Nuchal und
3. linke Oberarminnenseite: Verrucae seborrhoicae
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Abb.3 SFMS: Gesicht: Basalzellkarzinome unterschiedlicher Diffe-
renzierung.

4. Nasenfltigel und Nasolabialfalte links: zweigeteiltes ver-
horntes Basalzellkarzinom

5. Oberlippe links: oberflachlich ulzeriertes Basalzellkarzinom

6. Mundwinkel links: Adenoid zystisches, noduléres Basalzell-
karzinom

7. Nuchal, lateral links: Fibroepitheliom

Diskussion

Aus der Gruppe der epidermalen Naevussyndrome stellt das
SFMS ein gut charakterisiertes neuro-ektodermales, zum Teil
auch mesodermales Missbildungssyndrom dar [2,7,8]. Zu
dem Syndrom gehdren charakteristische Fehlbildungen
[3,6,9—11] von Haut, Augen, Hirn und Herz (HAHH-Syndrom).
Es werden auch Missbildungen mesodermaler Strukturen ins-
besondere des Knochensystems beschrieben (Tab. 1). Differen-
zialdiagnostisch lassen sich weitere Epidermale Naevus Syn-
drome vom SFMS abgrenzen. Das CHILD-Syndrom (congenital
hemidysplasia with ichthyosiform nevus and limb defects) ist
durch einen groRRflachigen, entziindlich ichthyosiformen Nae-
vus und Hypoplasie von Extremitaten charakterisiert sowie
das Proteus-Syndrom mit flachem epidermalen Naevus und
Makrodaktylie. Weiterhin wird diskutiert, das Naevus-come-
donicus-Syndrom und das Becker-Naevus-Syndrom zur Grup-
pe der Epidermalen Naevus-Syndrome [4] zu z&hlen.

Aufgrund des genetischen Mechanismus wird die Phacomato-
sis pigmentokeratotica [12] abgegrenzt, wobei zusatzlich zu
einem organoiden Naevus mit Talgdrisendifferenzierung ein
lentigindser Naevus spilus besteht.

Bei dem von uns vorgestellten Patienten findet sich ein ausge-
dehnter, streng halbseitig lokalisierter, multilokulér und ent-
sprechend der Blaschkoschen Linien angeordneter Naevus se-
baceus. Zusatzlich bestehen eine Hemimakroglossie und Lin-
gua plicata links und an der linken Wangenschleimhaut eine
striar, weilllich, verrukdse Proliferation. Ein solcher ausge-
dehnter Befall der Mundschleimhaut wurde bereits von Horn-
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Tab.1 Schimmelpennig-Feuerstein-Mims-Syndrom: Assoziierte Fehlbildungen

Zentralnervensystem Auge

Hemiparesen Mikrophthalmus

Epilepsie Iris-Kolobom
geistige Retardierung Nystagmus
EEG-Verénderungen Hornhauttriibung

mesodermales Keimblatt

Hyperostosen/Asymmetrien
Missbildungen im Herz-Kreislaufsystem
Missbildungen der Nieren
Lymphddeme

stein beobachtet [13]. Aus ophthalmologischer Sicht liegt eine
einseitige Aphakie links bei Zustand nach Katarakt-OP und ein
beim SFMS héufig zu beobachtendes Iriskolobom vor. Mikro-
phthalmus, Nystagmus oder Hornhauttriibbungen [13,14] fan-
den sich nicht. Im EEG konnten bei dem Patienten Stérungen,
betont rechts temporal, nachgewiesen werden. Als Zeichen ei-
ner Mitbeteiligung des Zentralnervensystems kénnen EEG-
Veranderungen, Hemiparesen, epileptische Anfalle und eine
geistige Retardierung auftreten [2,15,16], die ihre volle Aus-
pragung erst im Laufe der Zeit entwickeln. Es zeigte sich wei-
terhin eine kontrolaterale Verdickung der Schadelkalotte fron-
toparietal rechts und eine kortikale Atrophie. Im Bereich der
kndchernen Strukturen wurde Uber Schadelasymmetrien und
Hyperostosen berichtet, die in der Regel ipsilateral vorkom-
men [1,13,17], aber auch ipsi- und kontrolateral auftreten
[3,14].

Als mesodermale Missbildung imponiert weiterhin ein massi-
ves Lymphoddem der gesamten linken unteren Extremitat und
des Genitalbereiches einschlie3lich entlastender Fisteln im
Skrotalbereich. Die Assoziation eines SFMS mit einem ipsilate-
ralen Lymphddem ist unseres Wissens nach bisher noch nicht
beschrieben worden. Die Beteiligung des LymphgeféaRsystems
in Form von Hypo- und Hyperplasie der LymphgefaRe [18]
kdnnte ein neues mesodermales assoziiertes Symptom des
SIMS darstellen.

Unser 69-jahriger Patient mit SFMS entwickelte, als dermato-
logische Spatkomplikation, im Bereich des Naevus verrucosus
et sebaceus mehrere unterschiedliche Sekundarproliferatio-
nen.

Auf dem Boden des generalisierten Naevus verrucosus et seba-
ceus bestanden simultan Basalzellkarzinome verschiedener
Differenzierungsformen, Fibroepitheliome und Verrucae se-
borrhoicae.

Wéhrend der Naevus sebaceus bei der Mehrzahl der Patienten
im spéateren Leben nahezu unverandert bestehen bleibt, zeig-
ten sich im Rahmen einer Auswertung des Krankengutes an
der Hautklinik Erfurt bei 57 (28,5%) von 200 Patienten
(1960-1980) Sekundarproliferationen [19,20]. Hinsichtlich
der Art der Sekundarproliferation sind unterschiedliche
Neoplasien entsprechend der verschiedenen naevoiden Ge-
websanteile zu verzeichnen. Das Basaliom (26,3%) einschliel3-
lich der basaloiden Differenzierungen (281%) und das
Syringozystadenoma papilliferum (21,1%) waren am haufig-
sten unter allen Sekundarproliferationen (n=57) vertreten.
Weiterhin fanden sich seltene Proliferationen: Talgdrisenepi-
theliome (5,2%), Hidradenome (3,5%) und intraepitheliales
Epitheliom Borst-Jadassohn (1,8 %). Die Entwicklung eines Kar-

zinoms auf dem Boden eines Naevus sebaceus wurde einmalig
(1,8%) beobachtet.

Demnach ist der Naevus sebaceus und insbesondere das grof3-
flachige Schimmelpenning-Feuerstein-Mims-Syndrom als fa-
kultative Prékanzerose einzuordnen. Schon im ersten Lebens-
jahrzehnt und besonders mit dem Eintritt in die Adoleszenz
kdnnen sich—ausgehend von der Epidermis und den Hautan-
hangsgebilden—benigne und maligne Neoplasien entwickeln.
Prophylaktisch sollten aus diesem Grund kleinere Naevi seba-
cei bereits frihzeitig operativ entfernt werden. Da beim SFMS
die vollsténdige Exzision aufgrund der gro3flachigen Ausdeh-
nung meistens nicht moglich ist, sollte eine lebenslange Ver-
laufskontrolle beim Dermatologen erfolgen, um gegebenen-
falls Sekundarproliferationen rechtzeitig operativ entfernen
zu kénnen. Die Prognose und der Verlauf des SFMS ist von der
Auspragung der Hautveranderungen, assoziierten Missbildun-
gen sowie den daraus hervorgehenden Spatkomplikationen
abhéangig, und wird ebenfalls vom Zeitpunkt der Diagnosestel-
lung sowie der daraus resultierenden kontinuierlichen inter-
disziplinaren Langzeitbetreuung bestimmt. Nur so kénnen
Spatkomplikationen gering gehalten, maligne Sekundarproli-
ferationen rechtzeitig erkannt und ausgedehnte Eingriffe ver-
mieden werden.
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