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Anamnese

F. A-T., R, geboren am 17. 10. 1966, Kenianerin

HIV positiv, ED 1989 anlasslich der Einreise

HPV jetzt negativ (Z.n. LASER-Therapie bein CIN II)

Ulcerdse Vulvitis seit 2005 mit wechselnder Schwere, HSV-Il pos
Z.n. mehreren Behandlungszyklen Aciclovir/VValaciclovir,

Kein relevanter Effekt (schubweise Zunahme des Befundes)
Mehrere Biopsien ohne Tumornachweis

Frage:

Infektiose Ursache vs. Neoplasie

Material: Abstrichpraparat, Vulva
Farbung: Giemsa
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Diagnhose

Granuloma inguinale, (Calymmatobacterium granulomatis)
DONOVANOSIS (Klebsiella granulomatis) (GUD) und Herpes

Es ist eine infektiose Geschlechtskrankheit, die durch Geschwire und
Kraterbildung an den Genitalien gekennzeichnet ist.

Sie tritt vor allem in tropischen und subtropischen Landern auf.

Ubertragung Uber sexuelle Kontakte. Sie wird leicht verkannt, deshalb
verlauft sie haufig chronisch. Im Endstadium fuhrt sie zu Verstimmelung
der Genitalien mit Abszessbildung und Zerstorung des Gewebes.

Inkubationzeit ist sehr lang (bis 1 Jahr), das erklart die
Ubertragungsgefahr

Recurrence: kann innerhalb 6-12 Monaten wieder kommen



442 Richers

DONOVANOSIS
DISTRIBUTION

Fig I Principal areas from which donovanoesis has been reported.
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Donovanosis

Haufig zu finden in:

Durban und Kwazula/Natal Sudafrika, Papua New Guinea
Sudindien

Amazonas Brasilien

Aboriginals, Darwin Australien sehr haufig, nicht Aboriginals selten
Nicht in Europa und Antarctia

Sie kommt haufig beil AIDS vor und ist mit 1 oder 2 infektiosen
Krankheiten begleitet ( Syphilis 82.8%, HSV 56%) Wilkey, etal 2006

Nicht Verheiratete haufiger
M:W gleich 5:1
Alter: 14-75 Jahre, Median: 20 und 40 Jahre



Erregernachweis

Erstmal beschrieben im Jahr 1913 (Aragao und Vianna)
Abstrich aus der Wunde
Farbungen: Giemsa, Warthin-Starry und Gram (negativ)

Mikroskopisch: Zelldetritus, Neut. Granulozyten, Epitheloidzellen,
Histiozyten, Granulome, Plasmazellen und Lymphozyten. Die Bakterien
sind nicht bedeckt und liegen immer in Histiozyten und Neutr.
Granulozyten. Histologisch mit Pseudoepitheliomatose

Kultur in vitro ist nicht erfolgreich

PCR (Pathwest): ist moglich, Sequenzierung von 16SrRNA und phoE
genes. Bei uns in Deutschland ist nicht moglich. (In Australien seit 2003
Im Screeningprogramm verwendet)




Differentialdiagnose

»Sekund. Syphilis

»Amobiasis (Entamoeba histolytica, Trophozoiten )

» Tuberkulose (Mykobakterium)

»Lymphogranuloma Venereum (Chlamydia Trachomatis)

»Herpes, HSV1 und HSV2

» Actinomycose

»Chancroid (Pseudogranuloma inguinale,
Haemophilus ducreyi)

»Rhinoscleroma (Klebsiella Rhinosclerodermitis)

»Leishmaniasis (Amastigoten)

»Histoplasmosis (H.Capsulatum mit Sporen)
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Komplikationen

Blutungen

Sekund. Infektionen der Haut

Lymphadenitis in der Leiste

Destruktion der Genitalien

Narben in Spatstadien

Selten Pneumonien und kardialen Komplikationen
Beteiligung von anderen Organen bis 6%

Sehr selten ein Vulvakarzinom, bis jetzt ein Fall beschrieben
Elephantiasis
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Therapie

Die Krankheit wird mit Antibiotika behandelt, mindestens 3
Wochen, bei schweren Befunden tber Monate bis zur kompletten
Abheilung (kann bis zu 6 Monate dauern) und dariber hinaus.

|. Wahl: Azithromycin 19 single dose/Woche

Mogl. Alternativen: Doxycycline, Trimethoprim-Sulfamethoxazole,
Thiamphenicol

Entscheidend ist wahrend der Behandlung der Verzicht auf
Sexualkontakte.



Zusammenfassung

Donovanosis mit positiven HIV und HSV
Diese Krankheit ist eine absolute Raritat in unserer Umgebung

Die Diagnose kann nur im Zusammenhang mit Klinik und
Makroskopie festgestellt werden. Sie setzt Sexualkontakt mit
Einheimischen aus tropischen Landern voraus
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Klinische Angaben

Frau, 61 Jahre
Therapie eines metastasierenden Dickdarmkarzinoms

Jetzt:
— Chirurgische Deckung eines Duodenalulkus

— Begleitcholezystektomie

Klinische Frage:
Karzinomgewebe in der Duodenalwand?
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Makroskopie
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Makroskopie und Lupenmikroskopie
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Mikroskopie und pathologie
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Rasterelektronenmikroskopie

300 - — 80 pm —
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Rasterelektronenmikroskopie
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Die Morphologie der
Mikrosphéaren

1=
2=

3=

Ist mir bekannt;

Ist mir bekannt, aber habe
iIch noch nicht in der
Gallenblase gesehen,;

Ist mir unbekannt;
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Therapieverlauf
Sigma-Ca
+ Leber-Metastasen

palliative
Sigmaresektion

Chemo 1

-Chemo 2

Chemo 3
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Progression der RFA
Metastasen, _
Chemo 4 Brachytherapie
S SIRTherapie Progression der
der Leber, ansprechend Metastasen
Lungen- SIRTherapie
Metastasen der Leber
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SIRT

ektive interne Radiotherapie mit
loaktiv markierten Mikrospharen

nel Inoperablen Lebertumoren
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SIR-Spharen

- biokompatible Mikrospharen

- mittlere GrofRRe: 20-60 pm

- enthalten Yttrium-90

- Isotop mit hoher Energie (reiner
Betastrahler)

- der maximale Strahlungsbereich
In der Luft betragt 9,621 mm und
Im Gewebe 11 mm

- die Halbwertszeit betragt 64,2
Stunden

- die effektive Behandlungszeit
betragt 92,3 Stunden

- 94% der Strahlung werden
iInnerhalb von 11 Tagen
abgegeben
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Durchblutung der Leber

A. hepatica

Truncus
coeliacus

W. hepaticae

A. mesenterica
superior

} V. cava inferior

Durchflussraten

In ml/min
(Mod. nach Smith u. Kampine 1990)

|nfer|or
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Durchblutung der Leber painologie
ohne und mit Tumor

Arteria hepatica
(ca. 20% der Blutversorgung)

Tumor

(ca. 90% der
Blutversorgung
aus der A. hepatica)

Vena portae
(ca. 80% der Blutversorgung)
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SIR-Therapie beil Lebertumoren

Lobus dexter Lobus sinister

Tumor

A. hepatica sinistra

Truncus coeliacus

A. hepatica communis

A. hepatica dextra

Katheter
Aorta

Mikrosphdren
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Arterielle Blutversorgung der Leber

Arteria gastrica
sinistra

Arteria hepati
dextra

Arteria hepatica
sinistra

Truncus coeliacus

\

Arteria splenica

Arteria cystica

Arteria hepatica
communis

Arteria

gastroduodenalis Arteria mesenterica

superior

Haufigste Aufzweigung der Arteria hepatica propria in eine rechte und linke Leberarterie (ca 55%)

16 08.11.2008
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Nebenwirkungen der SIR-Therapie

postoperatives Fieber
_eibschmerzen
Pankreatitis
Gastritis/Duodenitis

akute peptische Ulzeration
(Magen/Duodenum/Osophagus)

Strahlenpneumonitis bel grof3en Shuntvolumen
Strahlenhepatitis

akute Cholezystitis
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Mikrospharen

EDX-Spektrum - Mikrospharen
Vacc = 5 KV

R P R P U P A
050 100 150 2.00 250 3.00 3.50 4.00 450 5.00
GA _5U0
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Abbauschema

2eSr°° (1, = 28.64 y)

B~ 0.5 MeV

29 Y?° (t,, = 2.67 d)

B 2.3 MeV

202r° (stable)
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Variationen der arteriellen pathologie
Blutversorgung der Leber

A. gastrica sinistra

A. h. dextra sinistra :
Truncus coeliacus

A. cystica A. splenica
A. hepatica communis

A. gastroduodenalis A. mesenterica superior

Haufigste Aufzweigung der A. hepatica propria in eine rechte und linke Leberarterie (ca 55%)

S

Zusatzliche oder alleinige rechte Leberarterie

Zusatzliche oder alleinige linke Leberarterie _ |
aus der A. mesenterica superior (ca. 10%)

aus der A. gastrica sinistra (ca. 18%)
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Variationen der arteriellen
Blutversorgung der Leber

RH = A. hepatica dextra SPL= A. splenica
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LG = A. gastrica sinistra

LH = A. hepatica sinistra SMA = A. mesenterica superior GD = A. gastroduodenalis

SPL
GD
SMA

Normal

Arteria gastroduo-
denalis (GD) aus
der Arteria hepa-
tica proximal zur
Bifurkation in die
rechte hepatische
(RH) und die linke
hepatische (LH)
Arterie (ca. 50%)

21

Variation rechts

Zusatzliche (s.u.)
oder alleinige (s.0)
rechte Leberarterie

aus der Arteria me-

senterica superior
(SMA) (ca. 20%)

LH

RH
GD

LG

SPL

RH

LH

GD

Variation links

Zusatzliche (s.u.)
oder alleinige (s.0)
linke Leberarterie
aus der Arteria me-
senterica superior
(SMA) (ca. 17%)

LA LHM i
RH
GD
SMA

4

LG

&{LH

GD SPL

SMA

Variation SMA

Die gesamte
Arteria hepatica
communis fuhrt
aus der Arteria
mesenterica
superior heraus
(ca. 3%)

LH
p S Y
GD SMA

Trifurkation

Zusammentreffen
der Bifurkation in
linke Arteria he-
patica (LH) und
rechte Arteria he-
patica (RH) mit
der Abzweigung
der Arteria gastro-
duodenalis (GD)
(ca. 9%)

08.11.2008
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Praparateradiographie
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Kommerziell erhaltliche radioaktiv markierte Mikrospharen PYechia’ <
fur die Radioembolisation von Lebertumoren

Parameter SIR-Spheres Thera-Spheres
Material Kunstharz Glas (Silikat)
Durchmesser 20-60pm 20-30 pm
Spezifisches Gewicht 1,69/dl 3,6 g/dI
Aktivitat/Partikel 50Bq 2500Bq
Mikrospharen/3GBq 40-80 Millionen 1,2 Millionen
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ToF-SIMS Untersuchung zum
Nachweis von Zirkonium

Bi3+ (PID: 8.49E+ 009)
500%500 pum?
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Fle: Rr0817.DAT
Date: Thu Oct 23 2008

tascon embH - Miinster, Germany
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ToF-SIMS Untersuchung 2 zum pBlhologie
Nachwels von Zirkonium

Sample:  Galle ungefarbt Polarity: positive Hle: R71060.DAT
Comment: - - A: Bil+ (PID: 1.37E+ 010) Date: Wed Oct 29 2008
Origin: Pathologie Vechta Area: 100x100 pm? tASCON GmbH - Minster, Germany
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3.5+ -
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Institut fir Pathologie Hildesheim / Goslar
Prof. Dr. Burrig, Dres Boldt & Kuske
Weinberg 1, 31134 Hildesheim

Fall 3

B 4272-07

G.H., 48 Jahre, weiblich
Uterus myomatosus.

Makroskopie:

177 g schwerer und 11,5 x 8 x 6,5 cm grof3er, klinischerseits mehrfach eingeschnittener
Uterus ohne anhangende Adnexen. Glatt spiegelnde Portiooberflache. Schmales
Corpusendometrium. Submucés und intramural mehrere im Durchmesser max. 4,5 cm grof3e
teils weil3-faserige, teils kleinzystisch grau bis gelbe Knoten.

Mikroskopie:

Kleine Faserknoten

Scharf begrenzter Knoten aus zum Teil wirbelartig in Blindeln und Bandern angeordneten
glatten Muskelzellen mit spindel- oder stabférmigen monomorphen Zellkernen.
Zwischen den Muskelfasern kollagenes Bindegewebe.

Keine groRen bizarren Zellkerne. Keine epitheloiden Zellen. Keine vermehrten Mitosen.

Grolier Faserknoten

Ausgedehnte andmische Nekrosen im Knotenzentrum.

Zentrale schollige Kalzifizierungen.

Marginal herdférmige Schaumzellansammlungen mit einzelnen mehrkernigen Riesenzellen
vom Fremdkaorpertyp.

Randstandig zystenartige Hohlrdume gesaumt von CD-68-positiven Makrophagen.
Einzelne bindegewebig obliterierte mittel- und kleinkalibrige Arterien im Randgebiet des
Knotens.

Anamnese:

12/1995: Abrasio und Entfernung eines submucdsen Leiomyoms mittels Laserpraparation.
03/1996: Second-look Hysteroskopie nach Myomenukleation.

01/2001: Nochmalige Abrasio und Entfernung von submucdésen/ intramuralen Leiomyomen
mittels Laserpraparation.

12/2001: Myomembolisation.

09/2007: Hysterektomie.

Indikationen Myomembolisation:

. symptomatische Gebarmuttermyome (mehrere oder einzelne Myome bis 12cm, Uterus
bis Nabel)

. Versagen der medikamentdsen Therapie

. Rezidiv nach Myomentfernung (Myomektomie)

. Wunsch nach organerhaltendem, nicht-operativem Verfahren

Bei der hohen Patientinnenzufriedenheit nach stattgehabter Myomembolisation mit
wenigstens 80 % klinischer Erfolgsrate erfolgt die Hysterektomie nur selten im direkten
Anschluss.



Neue Leiomyomknoten kénnen in anderen Abschnitten des Uterus entstehen und zu
Beschwerden fiihren.

Bewertung der Befunde:

Die andmischen Nekrosen und die zystenartigen Veranderungen im Randbereich des
Leiomyomknotens sind auf die therapeutisch induzierte stark verminderte Durchblutung
zuriickzufuhren. Die CD 68-positiven Makrophagen sind Ausdruck der fortschreitenden
Abraumreaktion. Die GroRe des Leiomyoms muf nach der Myomembolisation um
mindestens die Halfte abgenommen haben. Neue kleinere Myomknoten sind hinzugekommen.

Literaturrecherche:

Keine Arbeiten zu den pathomorphologischen Veranderungen an Leiomyomknoten nach
stattgehabter Myomembolisation. Lediglich Arbeiten zu den radiologischen Veranderungen
mit GroRenabnahme und Ausbildung von Nekrosezonen, sowie vergleichende Arbeiten zu
den verschiedenen Therapieoptionen bei Leiomyomknoten des Uterus.

Abschlief3ende Diagnose:

Uterus myomatosus mit regressiv alterierten bis max. 4,5 cm grof3en Leimyomknoten,
histiozytére Reaktion im Randbereich regressiv alterierter Leiomyomknoten nach
stattgehabter Embolisierung vor vielen Jahren nach klinischer Angabe.

A. Jakubzik



Fall 4 - Minden
Udo Kellner

1._' }'n’-‘tl ﬂ u.-u:'f I.’-|'- -.-. . _. e '-":.;;FT'I‘: ‘_‘.1:‘.“-.__.','-{:-;*',. il g =

= L * . [ |.f1 - B o -.- i
T T, s o T
J' Eiﬂp'r-‘. -+ -E:‘ 'I ﬁ ‘ h‘ -H—. ] \ N . -

H.i'

T N '-l." O

n l.h F rl-
3 -- ] e o
P g








































Multizystisches peritoneales
Mesotheliom

Vorkommen:
— Uterus
— Douglas (cul-de-sac)
— Harnblase
— Rectum
Selten:
— Omentum, Pericard, Appendix, Leber




TABLE 28-11

Solitary 6
Localized 15
Diffuse 16

Total 37

*Combined cystic/epithelial mesothelioma.

"Patient refused therapy.

From Weiss SW, Tavassoli FA. Multicystic mesothelioma: an analysis of pathologic findings and biologic behavior in 37 cases. Am J
Surg Pathol 1988; 12:737.
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Seroses mikrozystisches Adenom:
— Calretinin negativ
Lymphangiom:
— D2-40, CD34 und CD 31 positiv
— Calretinin und PCK negativ
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Anamnese und Verlauf

12/1998 ,Druck im Unterkiefer®, Punktion,
anschliel3end Exzision einer zystischen Lasion,
braunliches zahes Gewebe"

1/2000 GrofRenzunahme der Verdnderung an
Lingualflache des UK links, vom aufsteigenden
Ast des UK bis nach Regio 38.

Operative Entfernung. Knochen intakt, zeigt keine
patholog. Veranderungen

9/2000 bei Kontrolle kein patholog. Befund




Medizinische Hochschule

Hannover

M4H



I Medizinische Hochschule

Hannover




10/2004: Taubheitsgefuhl am UK.
In CT Weichteilvermehrung im linken UK und Osteolyse kurz
vor dem aufsteigenden Ast. Keine LK-Vergrof3erungen.

OP mit Knochenfensterung, aus der dahinter verborgenen
Hohle lasst sich eine Zyste in toto entfernen.

11/2006 erneute OP mit Teilresektion der Mandibula und
stabilisierender Osteosynthese. Raumforderung hatte linguale
Lamelle des corpus mandibulae aufgebraucht.

12/2007 Entfernung des Osteosynthesematerials
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Differentialdiagnosen:

Sialektasie - Sialadenitis

Intraduktales Papillom

Zystadenom

Zystadenokarzinom




Synonyme (WHO 2005)

*\Warthin Tumor ohne lymphozytares Stroma
*Onkozytares Zystadenom

Intraduktale papillare Hyperplasie
«Zystisches Speichelgangsadenom

Prognose

*Benigne, vollstandige Entfernung empfohlen.
*Rezidive sind selten.

*Maligne Transformation als Ausnahmefall.




Table 10-2 Anatomic Distribution of Benign
and Malignant Salivary Gland
Tumors

Benign Malignant

MAJOR GLANDS _ _ _

Parotid | | | 70% 30%
Submandibular  60%  40%
Sublingual 30% 70%
R
Palate.. .+ .+ .. 5006 . o is0ds
Bucclimucosa,. o0 sbes L R0
Upper lip b N SO SRR o
Orcphanx 0 B0 0 dop
Lower lip 40% 60%
fongie | 1% 85%
Ré.t.ré..rnolar . 10% 90%
Floor of the mouth 0%  90%
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Gallego L, Junquera L, Fresno MF, de Vicente JC.

Papillary cystadenoma and cystadenocarcinoma of salivary glands: two unusual
entities.
Med Oral Patol Oral Cir Bucal. 2008 Jul 1;13(7):E460-3.

Foss RD, Ellis GL, Auclair PL.

Salivary gland cystadenocarcinomas. A clinicopathologic study of 57 cases.
Am J Surg Pathol. 1996 Dec;20(12):1440-7

Michal M, Skalova A, Mukensnabl P.

Micropapillary carcinoma of the parotid gland arising in mucinous cystadenoma.
Virchows Arch. 2000 Oct;437(4):465-8

Johnston NJ, Rose DS, Lutterloch MJ.

Cystadenocarcinoma of salivary gland presenting as a cystic lesion in the mandible.
Oral Surg Oral Med Oral Pathol Oral Radiol Endod. 2006 Feb;101(2):201-4.
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Cystadenomas, of course, are morphologically quite
similar to cystadenocarcinomas.

Differentiation of the two entities is based on invasion,
foci of solid growth, and, in some cases, cytologic atypia.
Invasion by a cyst-forming salivary neoplasm may be
difficult to evaluate.

Because invasion is usually accompanied by fibrosis or a
lymphoid proliferation or both, direct apposition of
neoplastic tissue on invaded structures may not be
present.

Review of mutiple sections is often helpful.
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e 33 jahrige Gravida

e Tumor rechter Unterbauch 9x5 cm mit
lliacalvenenkompression. Weitere Herde
Inguinal, paraortal, I1 OS, rechte Wade

 NSE: 69,1 E/ml



1/08 Feinnadelbiopsie LK parailiakal, VVorphasetherapie
Vincristin/Steroid bei zuerst Lymphomverdacht

11/08 Progress, lliacalgefalRkompression
Zytoreduktiv Carboplatin/AUCC4/Taxol nach Empfehlung far
CUP

111/08 erneute Biopsie, Histologie, Tumor stark nekrotisch

Kurse 2-5 PEI nach Keimzelltumorschema (Cisplatin, Etoposid
und Ifosfamid)

28.05.08 Lymphonodektomie inguinal und iliakal rechts















Immunhistochemie positiv:

Vimentin

Keratine: Pan, CK 8/18, (CK 7), (CK 20)
EMA, (Prog-Rez +-++)

CD 138 (neg.)

TTF-1 (10%), Surfactant

KiA-10 (foc.)

CD 99, (NSE), (CD 56) (Synaptophysin)



Immunhistochemie negativ: alles andere was es gibt,
Ausdrucklich auch:

CD 117

PLAP

CD 30

betaHCG

AFP



Molekularpathologie

1(11;22)(p13+912) (kleinz-desm.Tumor)
t(11;22) (924,;912) (Ewing/PNET)

t(X; 18) SYT-SSX2 (Synoviales Sarkom)



Konsildiagnosen:

Hannover: gering diff. Adenokarzinom
LUbeck: neuroendokrines Karzinom G3

Berlin(Charite): wenig diff. epithelialer Tumor



CUP-Printv Agendia

Ranking

1.

2.

Ovarieller Keimzelltumor
Ovarieller Keimzelltumor
Ovarieller Keimzelltumor
Larynxplattenepithelcarcinom

Meningeom



reverse transcriptase-polymerase chain reaction assays to identify
metastatic carcinoma tissue of origin.

Research and Development, Arcturus Bioscience, Inc, Carlsbad,
CA 92008, USA.

Veridex LLC, 33 Technology Dr., Warren, NJ 07059, USA.

Agendia BV, Louwesweg 6, 1066 EC Amsterdam, The
Netherlands.



Therapies for patients with cancer have changed gradually over the past decade,
moving away from the administration of broadly acting cytotoxic drugs towards the
use of more-specific therapies that are targeted to each tumour. To facilitate

this shift, tests need to be developed to identify those individuals who require
therapy and those who are most likely to benefit from certain therapies. In
particular, tests that predict the clinical outcome for patients on the basis of

the genes expressed by their tumours are likely to increasingly affect patient
management, heralding a new era of personalized medicine.



Mansel RE et al. Breast Cancer Res Treat. 2008 Aug 21.

Detection of breast cancer metastasis in sentinel lymph nodes using intra-
operative real time GeneSearchtrade mark BLN Assay in the operating room:
results of the Cardiff study.

Background: Intra-operative assessment is not routinely performed in the UK
due to poor sensitivity of available methods and overburdened pathology
resources.

In the assay 50% of the lymph node was processed to detect the presence of
cytokeratin-19 and mammaglobin mRNA

124 sentinel lymph nodes were removed from 82 breast cancer patients. The
assay correctly identified all 6 patients with sentinel node macrometastases
(>2.0 mm), and 2 of 3 patients with sentinel node micrometastases (0.2-2.0
mm). Sentinel lymph nodes in 4 patients were assay positive but histology
negative. Two of these four patients had isolated tumor cells seen by histology.
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Klinische Angaben:

* hypoxischer Hirnschaden mit schwerer
geistiger und korperlicher Behinderung

» Epilepsie

« Erndhrung via Magensonde

« ausgedehnter lokaler Befund, schon
langer bestehend

Rétselecke M I_l
08.11.2008 -l ..
Medizinische Hochschule

S. Weber
Hannover
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Gingivafibromatose:

e Selten

« idiopathisch/heriditar (autosomal-dominant/
-rezessiv)

* lokalisiert/generalisiert

e isoliert/assoziiert/syndromal

o getriggert durch Zahndurchbruch

Rétselecke M I_l
08.11.2008 _l
Medizinische Hochschule

S. Weber
Hannover



Klinik:

* lokaler Befund
« ausgedehnte Raumforderung
» Zahnfehlstellungen
» Sprechstérungen
 gestorter Mundschluss
* Entztindungen sekundar (Zahnhygiene)
» Therapie: operativ
* Prognose: hohe Rezidivwahrscheinlichkeit

Rétselecke M I_l
08.11.2008 -l .-
Medizinische Hochschule

S. Weber
Hannover



Differentialdiagnosen:

 Reizfibrom (Histologie identisch, Grole)

 medikamentodse Hyperplasie (Histologie identisch,
Medikamentenanamnese)

» Juvenile hyaline Fibromatose (hyaline Matrix, Hautlasionen)

« extraabdominelle Fibromatose (hohere Zellularitat,
lokal aggressiv, Lokalisationen: buccal, lingual,
submandibular)

Rétselecke M I_l
08.11.2008 -l .-
Medizinische Hochschule

S. Weber
Hannover



Hautklinik Linden - Klinikum Region Hannover GmbH
Klinik und Poliklinik far Dermatologie und Venerologie
der Medizinischen Hochschule Hannover
Haut — Tumor — Zentrum Hannover (HTZH)
Direktor: Univ.-Prof. Dr. med. habil. A. Kapp

Funktionsbereich Dermatohistopathologie
Leiter: OA Dr. med. B. Vélker

Kasuistik
vorgestellt von
B. Volker



Anhamnese

65-jahrige Patientin
seit ca. 10 Jahren zunehmend ,Blaufarbungen®, Schwellungen, Schmerzhaftigkeit der Ohren,
Extremitdten und am Gesal. Warme wird als angenehm empfunden.

Klinisches Bild




Fibrinthromben, ,septierte Gefal3e*




Fibrinthromben, organisierte Thromben, Gefaliumbau




Fibrinthromben, organisierte Thromben, Gefaliumbau




Knauelartige (,glomeruloide*)
Blutgefalde




Glomeruloide Gefalie




Histopathologische Befunde

Intraluminale Mikrothromben

Kulissen- und septenartige Endothelfalten

Glomeruloide, dilatierte kapillare Gefalde

Keine Endothelatypien

Keine atypischen Lymphozyten



Benigne reaktive Angioendotheliomatose

« Endothelproliferation als Folge luminaler
Fibrin-, Kryoprotein- oder
Paraproteineinlagerungen

 variantenreiches klinisches Bild: Purpura,
hamorrhagische Papeln, Nekrosen akral



Reaktiv”

Assoziierte Grunderkrankungen:
Bakterielle Endokarditis

Kryoproteinamie (Kryoglobuline im vorgesteliten
Fall, Kalteagglutinine, Kryofibrinogen)

Monoklonale Gammopathie
Antiphospholipid-Antikorper-Syndrom
Rheumatoide Arthritis

Hepatische Erkrankungen (Hepatitis C)



Histologische Differenzialdiagnose
Maligne Angioendotheliomatose
(syn. Angiotropes/intravaskulares Lymphom)

e intraluminale Thromben CD20+

atypische Lymphozyten
intravaskular

« Seltener -
Endothelproliferate 2.

e Atypische Lymphozyten
Intra- und teilweise
perivaskular, (i.d.R. B-,
selten T-Zell-Lymphom)



Literatur
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Angioendotheliomatosis proliferans systematisata: an angiotropic neoplasm of lymphoid
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Semin Diagn Pathol 4, 18-27
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Reactive angioendotheliomatosis. Case report and review of the literature.
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Angiomatosis with luminal cryprotein deposition.
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Cutaneous necrosis by cold agglutinin associated with glomeruloid reactive
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Br J Dermatol 139, 1068-72
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Reactive and malignant ,angioendotheliomatosis“: a distinct clinicopathological study.
J Cutan Pathol 15, 260-71
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« McMenamin ME, Fletcher CDM (2002)
Reactive Angioendotheliomatosis
Am J Surg Pathol 26(6): 685-97
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Cutaneous reactive angiomatoses: Patterns and classification of reactive vascular
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J Am Acad Dermatol 49: 887-96
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49-jahrige Frau
vor 6 Jahren Muskelbiindelriss rechter Oberschenkel

seitdem Raumforderung

jetzt fragliche Grolienzunahme

Biopsie mit Frage nach heterotoper Ossifikation

Ratselecke M4 I4
15.11.08 Medizinische Hochschule
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Immunphanotyp
Vimentin+

S-100-/+, NF -, CD56-

EMA +, KL1-

bcl-2-, CD99-, CD34-, CD117-

Aktin, Desmin, Caldesmon-
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Benigne

Neurofibrom/
Schwannom

Perineurinom

Lipom

Fasziitis/
Myositis

Differentialdiagnosen

Lokal Aggressiv

Maligne

ossifizierender
fioromyxoider T.

zellulares Myxom

Fibromatose

Liposarkom

Synovialsarkom

Myxofibrosarkom

Fibromyxosarkom
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Ossifizierender D
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myxoider Tummor
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CREB3L2 (7934)
transloziert

CREB3L2 (7g34) intakt




FIbromyxoides Sarkom

(,Evans-Tumor®)
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Familie der t(7;16)-Tumoren

Sklerosierendes
Epitheloides

Hyalinisierender
Spindelzell-Tumor
mit Riesenrosetten

Fibromyxoides
Sarkom

Fibrosarkom

Aggressivitat















Myxofibrosarkom vs Fibromyxoides Sarkom

Myxofibrosarkom
>50 Jahre
1/1.5

Extremitaten,
Subkutan

1-12cm (m=5cm)
multinodular
>50% myxoide Matrix
Spindelzellen G1/2/3
kurvilineare Gefal3e

40-50%

0-10% (Grading)

Alter (Median)
Frau/Mann

Lokalisation

Grofde

Wachstum

Rezidiv

Metastasen

Fibromyxoides Sarkom
20-50 Jahre
1/2

Extremitaten,
Muskulatur

1-23cm (m=10cm)
nodular
alternierend fibrés/myxoid
Spindelzellen G1

20%

25%

80% >9Jahre




Myxofibrosarkom vs Fibromyxoides Sarkom

Myxofibrosarkom

Fibromyxoides Sarkom

+ vimentin +
-[+ Aktin -[+
[+ Desmin -

—x EMA I

- KL1 -
[+ CD34 .

- CD117 -
= CD99 =

bcl?2

- S100 -
5% MiB1 15%




Morphologische Fallstricke

hohe Zellularitat (20%o)

fokal hohergradige Atypie (10%0)
Nekrosen (8%0)

Mitosen >5/50HPF (8%0)
Epitheloide Morphologie (8%0)
Verknocherungen

Positivitat fur EMA, CD99

Ratselecke 4 I4
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