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Zusammenfassung

v

Das dermale pleomorphe Sarkom ist ein eher
seltener bosartiger Tumor chronisch belichteter
Areale, der vor allem ein hohes Lokalrezidivrisiko
hat. Hier zeigen wir einen Fall mit ausgedehntem
Befall des behaarten Kopfes, bei dem nach tiefer
Praparation einschlieRlich Galearesektion mittels
sofortiger Anwendung eines dermalen Aquivalen-
tes eine drohende Wundheilungsstérung vermie-
den werden konnte.

Anamnese

v

In unserer Klinik stellte sich ein 79-jdhriger Pa-
tient mit einer schnell gewachsenen, knotigen
Hautverdnderung am Capillitium vor, die zu
Spontanblutungen neigte.

Dermatologischer Befund

v

Zum Aufnahmezeitpunkt zeigte sich am behaar-
ten Kopf mittig ein solitdrer, ca. 4x4cm grof3er,
rotlich-livide verfdrbter, zentral ulzerierter, kaum
verschieblicher Tumorknoten (© Abb.1a). In der
Umgebung zeigten sich multiple, erythematdse
Maculae mit keratotischer Oberfldiche im Sinne
von aktinischen Prdkanzerosen bei ausgepragter
Feldkanzerose.

Histopathologischer Befund

v

Nach operativer Entfernung des Tumors zeigte sich
histopathologisch in der Dermis und Subkutis ein
infiltrativ wachsender, ausgedehnter, wenig diffe-
renzierter, spindelzelliger Tumor (© Abb.2a u. b).
Die Tumorzellen zeigten mit atypischen Mitosen,
multinukledren Zellen und Einzelzellnekrosen
alle Kennzeichen der Malignitdt. Die immunhisto-
chemische Untersuchung zeigte Positivitdt fiir

Faktor 13 und eine hohe Proliferation mit Ki-67,
wdhrend S100, HMB 45 und Melan A, sowie CD34
und Panzytokeratin negativ waren. Wir bestatig-
ten daher die klinische Diagnose eines pleomor-
phen dermalen Sarkoms.

Therapie und Verlauf

v

Unter der klinischen Vermutung eines dermalen
Sarkoms wurde eine radikale Exzision des Tumors
mit 1,5cm Sicherheitsabstand bis einschlieRlich
der Galea durchgefiihrt (© Abb.1b). In gleicher
Sitzung erfolgte eine ausgedehnte Abtragung der
Feldkanzerose mittels tiefreichender Erbium-Yag-
Laser-Abtragung in Lokalandsthesie. Aufgrund der
sicher zu erwartenden Granulationsstérung bei
dieser Exzisionstiefe verwendeten wir in gleicher
Sitzung das kollagenhaltige Dermisersatz-Produkt
Integra® (© Abb.1c). Nach 4-wdchiger konven-
tioneller Wundbehandlung konnte nach Entste-
hung eines tragfdhigen Granulationsgewebes die
Defektdeckung mittels Spalthauttransplantation
durchgefiihrt werden. Staging-Untersuchungen
mittels MRT Schadel und CT Hals bis Becken erga-
ben keinen Hinweis auf Fernmetastasierung. Die
Wundheilung zeigte sich im Verlauf komplika-
tionslos, es zeigte sich lediglich eine kosmetisch
storende Hyperpigmentierung (© Abb.3a)im Be-
reich des Transplantates, die wir mittels Neo-Dyn-
YAG-Laser aufhellen konnten (© Abb.3b).

Diskussion

v

Das pleomorphe dermale Sarkom wurde erstmals
Anfang der 1960er-Jahre von Helwig definiert [1].
In den darauffolgenden Jahren wurden von meh-
reren Autoren dhnliche Weichteiltumoren be-
schrieben, die urspriinglich als malignes Fibro-
xanthom bzw. malignes fibréses Histiozytom
(MFH) betitelt wurden und definitionsgemal3 bis
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Abb.1 a Unmittelbar praoperativer Befund: rétlich-livider und braunlich verfarbter, zentral ulzerierter Tumorknoten am Capillitium des Patienten, aus-
gepragte Feldkanzerose des Capillitiums mit multiplen Prakanzerosen und friihen Karzinomen (Markierungen). b Exzision des Tumors mit Galearesektion.

c Sofortiges Einpassen eines Dermisdquivalents.

in die tiefe Subkutis reichen [2]. Das MFH wurde zu diesem Zeit-
punkt als hdufigste Tumorentitit der Weichteilsarkome des
Erwachsenenalters betitelt [3]. Das atypische Fibroxanthom
wurde damals als oberfldchliche Variante des malignen fibrésen
Histiozytoms angesehen. 2002 fasste Fletcher beide Diagnosen
zum Begriff des undifferenzierten pleomorphen Sarkoms (UPS)
zusammen [4].

Klinisch zeigt sich das undifferenzierte pleomorphe Sarkom un-
spezifisch. Meist imponiert ein derber, hdufig zentral ulzerierter,
nicht oder kaum verschieblicher, hautfarbener bis erythematéser
Knoten, in dessen Umgebung sich hdufig eine massiv lichtgescha-
digte Haut zeigt. Der Tumor findet sich in mehr als 80% im Kopf-
Hals-Bereich, vor allem das Capillitium zeigt sich hdufig betrof-
fen. Der Altersgipfel bei Diagnosestellung liegt zwischen dem 70.
und 80. Lebensjahr, Mdnner sind dabei deutlich hadufiger als Frau-
en betroffen. Als ursichlich fiir die Entstehung eines UPS werden
vor allem die jahrelange UV-Exposition sowie eine Bestrahlungs-
therapie oder das Bestehen einer Immundefizienz angesehen.

Abb.2 Tumor mit etwas klarzelligen Spindelzellen
mit klassischem ,storiformem* Muster, HE-Far-
bung: a 20-fach; b 40-fach.

Abb.3 a Hautbefund einige Wochen nach
Defektdeckung. Deutliche Besserung der Feld-
kanzerose nach Anwendung des Erbium-Yag-Lasers.
b Befund 1 Jahr nach Defektdeckung und nach Be-
handlung der in a zu sehenden, zuriickbleibenden
Hyperpigmentierung mittels Neo-Dyn-YAG-Laser
| 532nm. Weiterhin gutes Ergebnis der Erbium-Yag-
Abtragung der ausgeprdgten Feldkanzerose.

Patienten mit definierten genetischen Defekten, wie z.B. dem
Xeroderma pigmentosum, haben ein erhdhtes Risiko fiir die Ent-
stehung eines undifferenzierten pleomorphen Sarkoms.

Die Herkunft der Tumorzellen ist nach wie vor nicht sicher ge-
klart. Als Ursprung werden sowohl Histiozyten und auch Fibro-
blasten diskutiert. Einige Autoren sind auch der Meinung, dass
das undifferenzierte pleomorphe Sarkom aus einem entdifferen-
zierten Karzinom hervorgehen kann, zumal sich in unmittelbarer
Umgebung des Tumors hdufig fortgeschrittene Dysplasien im
angrenzenden Epithel im Sinne einer Feldkanzerose zeigen [5].
Dies war auch bei unserem Patienten der Fall und konnte mittels
radikaler operativer Erbium-Yag-Laser-Therapie in Lokalandsthe-
sie weitestgehend beseitigt werden.

Differenzialdiagnostisch sollten klinisch und histologisch vor
allem ein Basalzellkarzinom, ein spinozelluldres Karzinom, ein
malignes Melanom (amelanotisch), ein Granuloma teleangiecta-
ticum sowie das Merkelzellkarzinom ausgeschlossen werden.
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Leitliniengerechte Empfehlungen beziiglich der notwendigen
weiterfiihrenden apparativer Diagnostik existieren bisher nicht.
Die Therapie der Wahl ist die mikrografisch kontrollierte, chirur-
gische Entfernung des Hauttumors. Es wird ein Sicherheitsab-
stand von mindestens 1-2cm empfohlen. In einer Studie von
2009 konnte nachgewiesen werden, dass bei Einhaltung eines
Sicherheitsabstandes 96,6% der Tumoren vollstindig exzidiert
waren und auch kein Rezidiv nachgewiesen werden konnte [6].
Die Neigung zu Lokalrezidiven liegt allgemein bei einer Wahr-
scheinlichkeit von ungefdhr 7%. Diese treten in der Regel meist
innerhalb der ersten 2 -3 Jahre nach primarer Exzision auf. Wir
vermuten, dass diese hohe Rezidivrate am behaarten Kopf durch
bewusstes, intraoperatives Belassen der Galea zur Vermeidung
von Wundheilungsstérungen bedingt ist.

Daher entschlossen wir uns bei diesem ungewdhnlich ausge-
dehnten Fall dazu, bereits bei der primdren Operation nach radi-
kaler Entfernung einschlieBlich Galea mit einem Dermisdquiva-
lent (Integra®) zu arbeiten. In der Folge kam es zu einer guten
Ausbildung von Granulationsgewebe, sodass eine Deckung mit
Spalthaut bereits nach 4 Wochen mdoglich war. Lediglich die Hy-
perpigmentierung storte den Patienten kosmetisch. Hier konnten
wir mit einem Neo-Dyn-Yag Laser 532 nm Abhilfe schaffen.
Insgesamt zeigt sich die Prognose bei den undifferenzierten,
pleomorphen Sarkomen giinstig. Die Metastasierungsrate liegt
zwischen 0,5 und 10%. In erster Linie metastasieren die Tumoren
in die umliegende Haut, seltener in regionale Lymphknoten und
vereinzelt in Lunge und Leber.

Die klinischen Nachsorgeuntersuchungen sollten innerhalb der
ersten 2 -3 Jahre nach Primdrexzision alle 3 -6 Monate erfolgen.
Dabei empfehlen sich vor allem ein Hautscreening sowie die Pal-
pation der angrenzenden Lymphknotenstationen. Weiterfiih-
rende apparative Diagnostik sollte je nach individueller Situation
additiv erfolgen [7].
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Interessenkonflikt
v
Die Autoren geben an, dass kein Interessenkonflikt besteht.

Pleomorphic Dermal Sarcoma on Scalp: One-Stage
Defect Closure with a Dermal Substitute

v

The dermal pleomorphic sarcoma represents a rare tumor of
chronically sun-exposed skin with an especially high local recur-
rence risk. Here we demonstrate how a possible disturbance of
the development of the local granulation tissue after a deep exci-
sion including the galea could be avoided by immediately using a
dermal equivalent.
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