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Das anorektale maligne Melanom

Anorectal Malignant Melanoma

Zusammenfassung

Als Ursache anhaltender Diarrhéen wurde bei einem 85-jahrigen
Patienten ein stenosierend wachsendes anorektales Melanom
diagnostiziert. Wahrend die Haupttumormasse im Rektum loka-
lisiert war, zeigte sich am Anus nur ein kleinknotiger Anteil, der
klinisch-morphologisch nicht von einer Hdmorrhoide abge-
grenzt werden konnte. Die Beobachtung wird zum Anlass ge-
nommen, Klinik, Differenzialdiagnosen und Therapiemoglichkei-
ten der anorektalen Melanome zu besprechen.

Abstract

An 85 years old patient suffered from continuous diarrhea. This
was causally related to a restricting anorectal malignant melano-
ma which was localized in rectum mainly. At the anal orifice only
a small nodule was visible. This could not be distinguished from
haemorrhoids. Clinical course, differential diagnosis and thera-
peutic options of anorectal malignant melanoma are presented.

Einleitung

Das anorektale maligne Melanom ist eine selten vorkommende
Neoplasie, wobei das Anorektum nach dem Hautorgan, dem
Auge und den Schleimhduten im HNO-Bereich als vierthdufigste
Lokalisation der Tumorentstehung angesehen werden kann [1].
Seit der Erstbeschreibung eines anorektalen malignen Melanoms
1857 wurden bis heute schitzungsweise 800 Erkrankungsfille
beschrieben [2]. Die Hdufigkeitsangaben zum prozentualen An-
teil anorektaler maligner Melanome an der Gesamtzahl aller ma-
lignen Melanome weisen teilweise deutliche Unterschiede auf.
Die hierzu in der Literatur aufgefiihrten Daten betragen 0,3%,
04-16%,16%,04-23%und0,2-3,0%[1,3-6]. Von diesen An-
gaben sind jedoch nur die 0,3 % durch die Ergebnisse im amerika-
nischen ,National Cancer Data Base Report on Cutaneous and
Noncutaneous Melanoma“ nachvollziehbar belegt [1]. In dieser
Datensammlung konnten 84 836 maligne Melanome erfasst wer-
den, die in den USA von 1985 -1994 diagnostiziert worden wa-
ren. Innerhalb dieser Gruppe wurden von 1074 malignen

Schleimhautmelanomen 256 anorektal beobachtet, entspre-
chend einer Haufigkeit von 0,3 % der Gesamtzahl aller registrier-
ten malignen Melanome. Eine vergleichbare Problematik unter-
schiedlicher Haufigkeitsangaben zeigt sich auch bei der Frage,
wie oft das anorektale maligne Melanom als Differenzialdiagno-
se der anorektalen Neoplasien beriicksichtigt werden muss.
Hierzu variieren die Angaben in der Literatur zwischen 0,1 und
4,6% [7,8]. Obwohl das anorektale maligne Melanom trotz der
unterschiedlichen Haufigkeitsangaben zweifellos selten ist und
dariiber hinaus in der Mehrzahl der Fdlle durch Chirurgen oder
Gastroenterologen diagnostiziert wird, sollte man auch als prok-
tologisch tdtiger Dermatologe mit der klinischen Symptomatik
dieser seltenen Manifestation eines malignen Melanoms ver-
traut sein, zumal die Diagnose in der Regel erst auf Grund histo-
pathologischer Untersuchungen gestellt wird.
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Kasuistik

Der 85-jdhrige Patient war zur Diagnostik anhaltender Diarrho-
en in die gastroenterologischen Abteilung einer auswartigen Kli-
nik eingewiesen worden. Zum Zeitpunkt der stationdren Aufnah-
me bestand die Symptomatik seit zwei Monaten mit zuletzt
8 - 10 schmerzhaften Stuhlentleerungen taglich. Blutauflagerun-
gen oder Teerstiihle waren nicht beobachtet worden. In der Kolo-
skopie zeigte sich anorektal ein ausgedehnter Pigmenttumor. Die
histopathologische Begutachtung der hier entnommenen Biop-
sien fiihrte zur Diagnose eines malignen Melanoms. Bei der kon-
siliarischen Vorstellung des Patienten in der Hautklinik Bremer-
haven fand sich perianal ein bohnengrof3er, iiberwiegend bldu-
lich pigmentierter Tumor von ungewohnlicher steinharter Kon-
sistenz (Abb.1). Nur dieser umschriebene, perianal lokalisierte
Tumoranteil war der klinischen Inspektion zugdnglich, ein Be-
fund, der in keiner Weise auf die Ausdehnung der anorektalen
Tumorformation schlief3en lieR. Die technischen Staging-Unter-
suchungen (R6-Thorax, Sonographie Abdomen und Leisten, CT-
Thorax, CT-Abdomen und MRT-Schddel) fiihrten zum Nachweis
eines pulmonalen Rundherdes im rechten Oberlappen, der histo-
pathologisch als bronchiales Plattenepithelkarzinom eingeord-
net werden konnte. Hinweise fiir eine Metastasierung des ano-
rektalen malignen Melanoms bzw. des Bronchialkarzinoms wur-
den bei den technischen Untersuchungen nicht gefunden. Da-
raufhin erfolgte eine abdomino-perineale Rektumamputation
mit Anlage eines Anus praeter sigmoidalis. Das Op-Prdparat
wies im Rektum einen 6-7 cm durchmessenden, kraterférmig
aufgeworfenen, braun-schwarz pigmentierten Tumor auf. Darii-
ber hinaus waren die angrenzenden Bereiche der Rektum-
schleimhaut und der gesamte Analkanal von einzeln stehenden
oder konfluierenden, grau-schwarz pigmentierten Knoten
durchsetzt. Im kranialen Anteil des Pigmenttumors fand sich
ein zweiter, walzenformiger, aus unterschiedlich groen Knoten
zusammengesetzter, rotlich tingierter Tumor (Abb. 2). Die histo-
pathologische Untersuchung fiihrte im distalen Rektum zum
Nachweis einer {iberwiegend spindelzelligen melanozytiren
Neoplasie mit faszikularem Wachstum, einer deutlich verscho-
benen Kernplasmarelation, feinstaubiger Melaninpigmentierung
der Tumorzellen und zahlreichen Melanophagen. Die maximale
vertikale Tumordicke des malignen Melanoms betrug 7,8 mm.
Die erhebliche Ausdehnung des Tumors zeigte sich in Form einer
Infiltration der Tunica muscularis des Rektums mit Tumorein-
bruch in die kleinen submukdsen und intramuralen Venen. Per
continuitatem lief3 sich das Tumorwachstum im Analkanal wei-
ter verfolgen mit Infiltration auch der fibromuskuldren Anal-
wand. Die insgesamt 14 zur Untersuchung gekommenen perirek-
talen Lymphknoten waren tumorfrei. Neben dem malignen Me-
lanom konnte der zweite im Rektum lokalisierte, walzenférmig
aufgebaute Tumor als mittelgradig dysplastisches, tubulo-vill6-
ses Adenom eingeordnet werden. Zur vorgeschlagenen Radio-
Therapie des Bronchialkarzinoms konnte sich der Patient nicht
entschlieBen. Bei einer Wiederholung der technischen Staging-
Untersuchungen 6 Monate nach der Rektumamputation fand
sich kein Anhalt fiir eine inzwischen eingetretene Metastasie-
rung.
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Abb.1 Bei der klinischen Inspektion sichtbarer Anteil des anorektalen
malignen Melanoms.

Abb.2 Op-Praparat mit dem ausgedehnten malignen Melanom ano-
rektal und dem tubulo-villésen Adenom im Rektum.

Diskussion

Die anorektalen malignen Melanome werden iibereinstimmend
zu den Neoplasien des hoheren Alters gezdhlt. Das mittlere Alter
der Patienten liegt zwischen dem 60. und 70. Lebensjahr [9-13].
Nur sehr vereinzelt finden sich Berichte iiber anorektale maligne
Melanome bei jungen Erwachsenen in der dritten Lebensdekade,
wahrend der Tumor bei Kindern oder Jugendlichen bisher nicht
beschrieben worden ist [6,11,14]. Die in der Literatur angegebe-
nen Daten zur Geschlechtsverteilung der anorektalen malignen
Melanome variieren offensichtlich in Abhdngigkeit von der An-
zahl der jeweils erfassten Patienten. In einzelnen Untersuchun-
gen zeigte sich ein gehduftes Auftreten des Tumors bei Frauen
mit einem Verhdltnis weiblicher zu mdnnlichen Patienten von
maximal 2,3:1 [13]. Bei anderen Studien hingegen konnte eine
Umkehr dieser geschlechtsspezifischen Verteilung mit einer
Haufigkeit von 1:1,7 festgestellt werden [15]. In einer Datenana-
lyse von 13 Publikationen mit einer Gesamtzahl von 302 erfass-
ten Patienten fanden sich 180 Frauen und 122 Manner, entspre-
chend einer Haufigkeitsverteilung von 1,5:1 [16]. Die klinische
Symptomatik der anorektalen malignen Melanome ist unspezi-
fisch und unterscheidet sich somit nicht von der Symptomatik
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anderer Tumorformen in gleicher Lokalisation. Aufgrund des
meist intraluminalen Wachstums, auch dies gilt fiir alle anorek-
talen Tumorerkrankungen, treten die Symptome in der Regel erst
bei einem fortgeschrittenen Tumorwachstum auf. Zu den typi-
schen Symptomen der anorektalen malignen Melanome zdhlen
in der Reihenfolge ihrer Haufigkeit Blutungen, Tumorgefiihl und
Schmerzen, wdhrend Obstipationen, Diarrhéen und Tenesmen
deutlich seltener beobachtet werden [3,10,11,16,17]. In Einzel-
fdllen sind inguinale Lymphknotenmetastasen der erste Hinweis
fiir das anorektale Tumorwachstum [13,18].

Die klinische Symptomatik der anorektalen malignen Melanome
ist weitgehend unabhdngig von der Lokalisation ihrer Entste-
hung. Dabei entwickelt sich die groRe Mehrzahl der Tumore im
Bereich der Linea dentata, der Ubergangszone zwischen dem
Anoderm und der Rektumschleimhaut, bzw. distal der Linea
dentata im Analkanal. Bei einzelnen Untersuchungen fanden
sich in diesen beiden Lokalisationen bis zu 95% der anorektalen
malignen Melanome. Die {ibrigen 5% wurden im Rektum beob-
achtet [16]. Allerdings wird die Moglichkeit der primdren Ent-
wicklung eines malignen Melanoms im Rektum kontrovers dis-
kutiert. Einige Autoren verneinen die Existenz von Melanozyten
in der Rektumschleimhaut und vermuten eine submukdse Aus-
breitung der primdr im Bereich der Linea dentata entstandenen
malignen Melanome in das distale Rektum [18,19]. Anderen
Untersuchungen zufolge konnten Melanozyten in der Rektum-
schleimhaut nachgewiesen werden, wobei als Ursache eine em-
bryonale Dystopie, eine Differenzierung von Stammzellen zu
Melanozyten oder eine Migration der Melanozyten aus dem Be-
reich der Linea dentata in die Rektumschleimhaut diskutiert
wurden [20,21]. Die klinische Morphologie der anorektalen ma-
lignen Melanome ist gekennzeichnet durch breitbasige, seltener
gestielt aufgebaute, polypdse Knoten oder durch flache, die
Schleimhaut flichenhaft infiltrierende Plaques. Die maximale
Tumorausdehnung betrdgt zum Zeitpunkt der Diagnose hdufig
bereits mehrere Zentimeter, wobei auch Gréf8enordnungen von
8-10 cm beschrieben worden sind [4,11,17]. Die Pigmentierung
der anorektalen malignen Melanome ist variabel und umfasst
homogene oder inhomogene schwarze Pigmentierungen sowie
braune, blaue oder blaurote Farbténe [4,16,22]. Der Anteil der
ebenfalls nicht selten vorkommenden amelanotischen Tumor-
formen wird mit bis zu 30% angegeben [10,11,17]. Im Gegensatz
zu den amelanotischen malignen Melanomen des dufReren Haut-
organs konnen die amelanotischen Formen im Anorektum den
hellrosa Farbton der hier vorhandenen Schleimhaut annehmen.
Oberfldchliche Ulzera mit hdmorrhagischen Krusten, die sich
bei mehr als der Halfte der Fille nachweisen lassen, und eine
deutliche Vulnerabilitdt mit ausgeprédgter Neigung zu Blutungen
sind weitere morphologische Eigenschaften der anorektalen ma-
lignen Melanome [18]. Von besonderer Bedeutung fiir unser
Fachgebiet ist die Erkenntnis, dass ca. 40% der anorektal auftre-
tenden malignen Melanome durch den Anus prolabieren oder
per continuitatem in dann zumeist knotiger Form den perianalen
Hautbereich infiltrieren kénnen, wie das auch bei dem hier vor-
gestellten Patienten beobachtet wurde [18]. Erst durch diese
Ausbreitungsformen ergibt sich bei der dermatologischen In-
spektion der Analregion die Moglichkeit, ein anorektales mali-
gnes Melanom diagnostizieren zu konnen. Allerdings werden
die prolabierten oder perianal auftretenden Tumoranteile eines
anorektalen malignen Melanoms hdufig als Himorrhoiden oder

perianale Thrombosen fehlgedeutet. Im Gegensatz zu diesen
GefdBerkrankungen, die einen weichen oder prallelastischen
Palpationsbefund aufweisen, zeichnen sich anorektale maligne
Melanome durch eine steinharte Konsistenz aus. Dariiber hinaus
sind insbesondere die perianalen Thrombosen aufBerordentlich
schmerzhaft, wahrend die sichtbaren Tumoranteile der anorek-
talen malignen Melanome kaum subjektive Beschwerden verur-
sachen. Trotz dieser unterschiedlichen klinischen Merkmale fin-
den sich in der Literatur zahlreiche Berichte iiber vermeintliche
Hamorrhoiden, die erst aufgrund histopathologischer Untersu-
chungen als anorektale maligne Melanome erkannt wurden
[4,22,23]. Dies unterstreicht im Ubrigen die Notwendigkeit,
auch exzidierte Himorrhoiden grundsatzlich histopathologisch
untersuchen zu lassen [24]. Bei den amelanotischen Tumorfor-
men ist differenzialdiagnostisch an Polypen oder an anorektale
Karzinome zu denken [18,25]. Die Prognose der anorektalen ma-
lignen Melanome ist auBergewd6hnlich ungiinstig und durch eine
friihzeitige lymphogene oder himatogene Metastasierung ge-
kennzeichnet. Zum Zeitpunkt der Diagnose konnen bereits bei
etwa 40-60% der Patienten Metastasen nachgewiesen werden
[1,8,18]. Die lymphogene Metastasierung erfolgt in Abhdngigkeit
von der primdren Lokalisation des Tumors. Bei malignen Mela-
nomen im distalen Analkanal sind die inguinalen Lymphknoten-
stationen betroffen, wiahrend die Metastasierung bei einer Tu-
mormanifestation im Bereich der Linea dentata oder des Rek-
tums in die pararektal-iliakalen oder paraaortalen Lymphkno-
tengebiete beobachtet wird [26]. Die hdmatogene Tumorausbrei-
tung erfolgt bevorzugt in die Lungen und die Leber sowie in Form
einer osteogenen oder zerebralen Manifestation [13]. Die Folgen
der friihzeitigen und dariiber hinaus haufig fulminant verlaufen-
den Metastasierungen zeigen sich auch in der ungiinstigen Da-
tenlage der medianen Uberlebenszeit und der 5-Jahres-Uberle-
bensrate der Patienten. Bei einer Zusammenstellung verschiede-
ner Untersuchungen, bei der die Daten von 231 ausgewertet wer-
den konnten, wurden mediane Uberlebenszeiten zwischen 12
und 18,6 Monaten ermittelt [10]. In einer anderen Literaturstudie
zeigte sich, dass nur 23 von 381 erfassten Patienten den Zeit-
punkt der Diagnose ihrer Erkrankung 5 Jahre {iberlebt hatten.
Dies entspricht einer 5-Jahres-Uberlebensrate von 6% [16]. Eine
weitere Moglichkeit der prognostischen Einschdtzung ergibt
sich durch die Bestimmung der vertikalen Eindringtiefe des Tu-
mors, wobei hier eine Korrelation zur Uberlebenszeit dargestellt
werden konnte. In einer Gruppe von 26 Patienten iiberlebten nur
die 3 Patienten, deren Tumore diinner als 2 mm waren. Mit einer
einzigen Ausnahme starben alle Gibrigen Patienten innerhalb von
5 Jahren, wobei 85% dieser Patienten in den ersten 2 Jahren ver-
starben [6]. Die Behandlung der anorektalen malignen Melano-
me ist die chirurgische Exzision. Mit der radikalen abdomino-
perinealen Rektumamputation und der weiten lokalen Exzision
stehen sich zwei konkurrierende Therapieverfahren einander ge-
geniiber. Zu Gunsten der weiten lokalen Exzision wird angefiihrt,
dass die Rektumamputation einerseits keinen Uberlebensvorteil
gezeigt hat, andererseits die Lebensqualitdt der Patienten durch
den radikalen Eingriff deutlich verschlechtert wird [12,17,18,
27,28]. Diese Auffassung blieb nicht unwidersprochen. So zeigte
sich bei der Datenauswertung anderer Patientengruppen, dass
vorwiegend diejenigen Patienten eine 5-Jahres-Uberlebenszeit
erreicht hatten, bei denen eine Rektumamputation durchgefiihrt
worden war [6,9,11,16]. Moglicherweise sind diese widerspriich-
lichen Behandlungsergebnisse auf eine unterschiedliche Vertei-

Wagner G. Das anorektale maligne Melanom... Akt Dermatol 2006; 32: 353 -356

o
=.
=l
=
o
[
=
-3
=
-

Dieses Dokument wurde zum personlichen Gebra



o
=.
=l
=
-
[
=
-3
=
-

lung der histopathologischen Tumorwerte in den verschiedenen
Patientengruppen zuriickzufiihren. Letztendlich ldsst sich zur
Zeit kein eindeutiger Vorteil einer der beiden chirurgischen The-
rapieverfahren belegen [29]. Die gleiche Einschitzung gilt im
Ubrigen auch fiir die prophylaktische Lymphadenektomie, die
von einzelnen Autoren befiirwortet oder abgelehnt wird [25, 30].
Empfehlungen oder gesicherte Daten zur adjuvanten Radio-,
Chemo- oder Immunotherapie der anorektalen malignen Mela-
nome finden sich in der Literatur nicht. Nur vereinzelt ist die
Radio-Therapie als palliatives Behandlungsverfahren durchge-
fiihrt worden, ohne dass jedoch eine Tumorprogression verhin-
dert werden konnte [6,9,11,31].
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