
Einleitung
Klinisch tastbare Verhärtungen können bei zahlreichen beni-
gnen, reaktiven und malignen Hautveränderungen feststellbar
sein. Neben der klinischen Untersuchung können der dermato-
logische Ultraschall und radiologische Verfahren wie die Mag-
netresonanztomografie und Computertomografie hilfreich für
die weitere Diagnostik sein. Meistens jedoch verlangt die end-
gültige Diagnosestellung und eine Differenzierung zwischen
Kalzifizierung und Ossifaktion eine histologische Untersu-
chung.

Anamnese
Bei der Erstvorstellung im Februar 2010 berichtet der dunkel-
häutige Patient aus Nigeria, dass er seit ca. 1998 in Deutsch-
land lebt, Arztkontakte seien bis Februar 2010 nicht erfolgt.
Im 1. Lebensjahr ist eine Pneumektomie rechts in seiner Heimat
erfolgt, die genaue Ursache hierfür ist dem Patienten nicht
bekannt. In der Spezialambulanz für pulmonale Hypertonie fällt
ein stark lobulierter, harter, subkutan gelegener Tumor an der
Schulter links auf, der seit ca. 15 Jahren wächst, mittlerweile
mannsfaustgroß und schwer bis nicht verschieblich ist. In der
Vorgeschichte besteht ein Nikotinabusus von ca. 25 Pack-Years,
seit Dezember 2009 ist das Rauchen eingestellt worden. Es sind
keine Lungenembolien, keine Beinvenenthrombosen und keine
Atopie bekannt. Zeichen einer Bilharziose bestehen nicht, ein
HIV-Test verläuft negativ.
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ZUSAMMENFASSUNG

Wir berichten den Fall eines ausgedehnten multinodulären

kalzifizienden fibrösen Tumors (KFT) bei einem 51-jährigen

Patienten. Nach jahrelangem Vorbestehen und Vorbehand-

lung in Afrika wurde der Patient 2012 erstmalig bei uns vor-

gestellt. Aufgrund einer ausgeprägten und komplizieren-

den pulmonale Hypertonie mit schwerer restriktiver Venti-

lationsstörung und intermittierender Rechtsherzdekom-

pensation erfolgte die erneute Vorstellung in unserer Klinik

zur Operation mit nun deutlicher Druckschmerzhaftigkeit

erst 3,5 Jahre nach der Erstvorstellung. Nach Exzision in Tu-

meszenslokalanästhesie zeigte sich histologisch ein multi-

nodulärer KFT, unserer Kenntnis nach der erste Fall solch ei-

nes KFT an der Schulter eines schwarzhäutigen Menschen.

ABSTRACT

We report a case of a giant multinodular calcifying fibrous

tumor (CFT) at the shoulder of a 51-year old black-skinned

patient. Having been treated in Africa before, the patient

came to Germany and was referred to our department do

to recurrence and progression of a multinodular subcuta-

neous mass with pain upon pressure. Thereafter the pa-

tient did not show up for about 3,5 years because of a con-

currently worsening and serious pulmonary hypertonia

with heavy ventilation disorder and intermittent right

heart insufficiency. Finally, the gross lateral mass of the tu-

mor was excised using tumescent local anesthesia. Histol-

ogy demonstrated a multinodular CFT. To our knowledge,

this is the first report of such an extraordinarily configura-

ted tumor at the shoulder of a black-skinned man.
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▶Abb. 1 a Klinisches Bild des KFT im Dezember 2015; b MRT des KFT vom Mai 2012, 1. Ebene; c MRT des KFT vom Mai 2012, 2. Ebene.

▶Abb. 2 a Unterseite des Exzidates vom Januar 2016 mit zahlreichen weißlichen Knoten; b Histologie mit hyalinisierten Tumorarealen, dich-
tem, kollagenfaserreichem Stroma und schütterem Entzündungszellinfiltrat; c mit deutlichen Kalzifizierungen innerhalb des Tumorstromas.
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Erst- und Aufnahmebefund
In der klinischen Untersuchung zeigte sich im Mai 2012 an der
Schulter links ein eher scharf begrenzter, ca. 22×15×5 cm
messender, multinodaler, teils verbackener, subkutan gelege-
ner, derber und teils steinharter Tumor mit kluftiger bzw. lobu-
lärer Oberfläche (▶Abb. 1 a).

Befunde
Im MR der Schulter links vom Mai 2012 Nachweis einer 10×21
×3,4 cm großen, streng intrakutan gelegenen, überwiegend
hypointensen Raumforderung mit multiplen, signalfreien Area-
len, der keine Malignitätskriterien aufweist. Es kommt ein fibrö-
ser Tumor, v.a. ein Keloid, in Betracht (▶Abb. 1b, c).

Ergänzende Untersuchungen
Ganzkörper PET-CT vom November 2012: Kein Nachweis eines
FDG-aviden malignen Tumors, Lymphknoten- oder Fernmetas-
tasen. Weitestgehend unverändert zur VU vom 05/2012 par-
tiell verkalkte, FDG-negative Raumforderung im subkutanen
Fettgewebe der linken Schulter. CT-morphologisch kein Anhalt
für weitere ähnliche Strukturen im Körper.

Histologie vom Januar 2016: Es zeigte sich ein knotiger, stark
sklerosierter sowie teils verkalkter Tumor in der Dermis und
Subkutis, die Tumorzellen relativ monomorph ohne höhergra-
dige zelluläre Atypien, der Tumor ist zellarm mit Ausbildung
von straffen, kollagenen Faserbündeln um die Tumorzellen
(▶Abb. 2b, c). In den immunhistochemischen Untersuchungen
zeigt sich eine kleinherdig schwache Expression von sm-Aktin
bei Negativität von S100, Desmin, CD34 und beta-Catenin. Die
Einordnung des hier vorliegenden Tumors ist schwierig, es han-
delt sich um einen kalzifizierenden fibrösen Tumor, eine ein-
deutige nukleäre beta-Catenin-Positivität, wie sie bei Desmoid-
fibromatosen beschrieben ist, lässt sich hier nicht sicher dar-
stellen. Im Referenzzentrum (Prof. Dr. Mentzel in Friedrichs-
hafen) schloss sich der Kollege der von uns favorisierten Diag-
nose eines kalzifizierenden fibrösen Tumors an.

Therapie und Verlauf
Wir führten in Tumeszenzlokalanästhesie zunächst eine radikale
Exzision des lateralen Teils der Raumforderung an der Schulter
rechts durch. Auf Wunsch des Patienten wurde der Defekt der
Sekundärheilung überlassen. Die postoperative Wundheilung
gestaltete sich komplikationslos. Verlaufskontrollen im Rah-
men einer weitmaschigen klinischen Tumornachsorge wurden
besprochen.

Diskussion
Bei dem kalzifizierenden fibrösen Tumor (KFT) handelt es sich
um einen seltenen, meist bei Kindern und jungen Erwachsenen
entstehenden hypozellulären fibroblastischen Tumor, der auch
sehr selten multilokulär auftreten kann [1]. KFT finden sich
meistens viszeral und im subkutanen und tiefen Weichgewebe
der Extremitäten, des Körperstammes, des Nacken und des
Skrotums [2]. Die zellarmen Läsionen bestehen aus Fibroblas-
ten in einem dichten, kollagenfaserreichen Stroma mit Psam-
momkörperchen, dystrophischen Verkalkungen und herdför-
miger lymphoplasmazellulärer Entzündungsinfiltration [3]. Die
Erstbeschreibung des KFT erfolgte 1988, seinerzeit als fibröser
Tumor des Kindesalters mit Psammom-Körperchen-artigen
Verkalkungen [4]. Das Verhalten der KFT ist gutartig, allerdings
können mehrfache Lokalrezidive vorkommen. Sie können ins-
besondere in viszeraler Lokalisation eine erhebliche Größe er-
reichen (bis zu 15 cm) [2]. Bei unserem Patient zeigte sich trotz
der kutanen Lokalisation eine ungewöhnliche multinodale
Konfiguration sowie eine erhebliche Tumorgröße von 22×15×
5 cm. KFT müssen, insbesondere histologisch, von den klinisch
aggressiven inflammatorischen myofibroblastischen Tumoren
abgegrenzt werden, als deren Spätstadium sie fehlgedeutet
werden können.
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