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Der besondere Fall

Nodulare Fasziitis der Vulva

Umschriebene Schwellungen der Weichteile im Bereich
der Vulva sind hiiufig entziindlicher und/oder zysti-
scher Natur. Bartholin’sche oder andere epitheliale
Zysten und Abszesse bieten klinisch und pathologisch
keine grosseren diagnostischen Schwierigkeiten. Bei
eigentlichen Neoplasien aber erschwert ein breites
morphologisches Spektrum von spindel- oder epithe-
loidzelliger Population in faserreichem oder myxoidem
Stroma die Beurteilung der Dignitit. Die im weib-
lichen Perineum eigenstindig auftretenden Neoplasien,
e.g. das benigne Angiomyofibroblastom, das zelluléire
Angiofibrom, das aggressive Angiomyxom, miissen
angesichts ihrer eigenstindigen Dignitit und Prognose
als solche erkannt und von den geliufigeren mesen-
chymalen Tumoren und Sarkomen der allgemeinen
Weichteile unterschieden werden (Tabelle 1).

In diesem Spannungsfeld ist die Gefahr gross eine pseu-
dosarkomatose Lasion als maligne zu verkennen. Dies
trifft vor allem auf die nodulére Fasziitis (NF) zu —
haufigste Form der pseudotumoralen reaktiven Lésionen
des Bindegewebes tliberhaupt [1,2]. Dabei handelt es sich
um eine rasch auftretende Schwellung, die angesichts
reger proliferativer Aktivitét ihrer (myo)fibroblastiren
Zellpopulation als maligne fehleingeschitz werden kann.

Tab. 1. Art-/Typeinteilung umschriebener Raumforderungen in
Perineum / Vulva

entztindlich
zystisch
proliferativ

Ort-spezifisch Angiomyofibroblastom

zelluldres Angiofibrom
aggressives Angiomyxom

nicht Lipom
Ort-spezifisch Neurofibrom
Leiomyom

Sarkome (MFH, Leiomyosarkom,
MPNST, Synovialsarkom, etc)
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Ausgehend von Faszien tritt die NF vor allem im Bereich
der oberen Extremitéit und des Rumpfes auf, kommt aber
in verschiedenen anderen Lokalisationen vor. 12 Fille
von NF im Bereich der Vulva sind in der Literatur
beschrieben [3,4]. In unserem Untersuchungsgut sind in
den letzten Jahren 3 Fille von NF der Vulva eingegangen,
darunter ein Konsiliarfall in welchem die Bestitigung der
Verdachtsdiagnose eines malignen fibrosen Histiozytoms
(MFH) gefragt war. Die 35-jdhrige Patientin war bereits
fiir eine radikale Vulvektomie vorgesehen.

Klinik

Unsere 3 Fille betrieffen Patientinnen von 27, 35 und
53 Jahren. In allen waren rasch wachsende schmerzlose

Abb. 1. 53 jahrige Patientin. Umschriebener dermaler Knoten, zen-
tral locker, peripher zelldichter
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Abb. 2. Einseitige Begrenzung der Lasion durch eine vorbestehende
Faszie

Schwellungen im Bereich der Vulva aufgetreten, klinisch
imponierend als Bartholin’sche Zyste, Atherom und un-
klarar Weichteiltumor. Pathologische Verdachtsdiagnose
war in einem Fall malignes fibroses Histiozytom, in den
anderen zwei eine NF.

Pathologie

Die Morphologie der NF ist aus der mesenchymalen
Tumorpathologie bekannt [3,4,5]. Makroskopisch handelt
es sich um eine umschriebene aber nicht abgekapselte,
rundovaldre, weich bis prall elastische Schwellung

(Abb. 1), meistens bis 2—3 cm in Durchmesser, oft einer
Faszie oder Aponeurose anliegend (Abb 2). Konsistenz
ist mukoid und weich bis faserig und fest, und spiegelt
dabei die histologische Zusammensetzung (Abb 3).
Mikroskopisch besteht die NF aus jungen spindeligen
und multipolaren Zellen vom Fibroblasten- und Myofibro-
blasten-Typ die an jene von Zellkulturen erinnern (Abb. 4):
blasse Kerne und prominente Nukleolen, hdufige Mitosen.
Gelegentlich sind sogar atypische Mitosefiguren zu sehen

Abb. 3a. Weitmaschig verflochtene Biindel von Spindelzellen
unterschiedlich dicht gelagert; b) z.T. mit erheblicher myxoider
Grundsubstanz, ¢) zT dicht zelldicht, d) gelegentlich deutliches
storiformes Baumuster

aber Zell- und Kernpmorphologie sind nicht von Atypien
geprégt. Die Zellen sind locker gebiindelt, oft weit-
maschig ,,storiform* geflochten. Eingelagert findet sich
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Abb. 4. In lockeren Abschnitten spindelige und plumpe Fibroblasten
dhnlich der Zellpopulation einer Fibroblastenkultur

Abb. 5. Locker eingestreute Lymphozyten sind hdufige zelluldre
Begleitpopulation

mukoide Grundsubstanz reich an sauren Proteoglykanen,
gelegentlich in mikrozystischen Auflockerungsherden
(Abb. 5). Als Stromageriist liegt ein zartes Geflecht von

3

Abb. 6. Locker gruppierte mehrkernige Riesenzellen kommen
gelegentlich vor

Silberfasern vor, kollagene Fasern sind eher spérlich
niedergelegt. Typisch sind ferner eingestreute Lympho-
zyten und Erythrozyten. Mehrkernige Riesenzellen
kommen gelegentlich locker gruppiert vor (Abb. 6).
Haufiges und charakteristisches Merkmal ist ein Zonie-
rungsmuster: hypozelluldre innere Zone, myxoid und
zystisch oder fibrosiert, zellreichere dussere Zone mit
lappchenférmigem Kapillarnetz.

Je nach Zusammensetzung konnen in Abhingigkeit mit
dem Alter der Lision myxoide, zell- und faserreiche
Subtypen histologisch unterschieden werden [6,7].

Diskussion

Die Literatur enthilt lediglich 12 Fille von NF explizit
im Bereich der Vulva. [3,4,8,9,10]. Zusammen mit den
eigenen 3 Fillen ergeben die wichtigsten klinischen
Befunde das Bild einer relativ rasch autretenden Schwel-
lung im Bereich der Labien, meist ohne Schmerzen, die
bei einer Grésse von ca. 1-3 cm zur Exzision kommt
(Tabelle 2). Zwar wurde die Lésion in 6 von 14 Fillen
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Tab. 2. Klinik in 15 Fallen von NF der Vulva (Literaturiibersicht)

Alter 7-53
Median 32-33
Mittelwert 31.5
Lokalisation Labium maius 6
Labium minus 3
Labium ONA 2
Vulva ONA 4
Grosse 1-3.5cm
Symptom Schwellung 9

mit Schmerzen 1

ONA - ohne néhere Angaben

artgerecht erkannt, in 4 Féllen jedoch (~29 %) wurde
eine Malignititsdiagnose gestellt (Tabelle 3).

Die NF mag im Bereich der Vulva selten sein, an der
oberen Extremitit und am Rumpf ist sie keine unbekannte
Lision. Nicht nur bereitet sie bekanntlich auch dort dia-
gnostische Schwierigkeiten, sie ist in der Tat die Weich-
teilldsion die am hdufigsten als maligne verkannt wird.
So erwiesen sich in einer retrospektiven Studie aller im
Schwedischen Krebsregister zwischen 1958—1963 als
Sarkome vermerkter Weichteiltumoren 10.5 % der
Lisionen (81 von 770) nachtréglich als pseudomaligne.
In 58 % dieser Fille waren es proliferative fibroblastische
Lasionen der Weichteile, v.a. die noduldre Fasziitis, die zu
Fehldiagnosen fiihrte [1]. In einer grosseren Zusammen-
stellung von 65 Fillen noduldrer Fasziitis aller Lokalisa-
tionen war die Dignitét in 36.4 % zundchst als zum Teil
hochgradig maligne und in 20 % als unbestimmt ein-
geschétzt worden [7].

Die NF wird als eine sich selbst limitierende, reaktive
Proliferation von Myo-/Fibroblastenangesehen [7,11].
Die 3 histologische Formen — myxoid / intermediér /
fibromatds — sind als Verlaufsstadien in der Entwicklung
der Lésion zu sehen: rasches Wachstum durch myxoide
Aufquellung, evt. zystische Degeneration, spiter Abklin-
gen durch Fibrosierung und Vernarbung [6,7]. Diese

Tab. 3. Initiale histopathologische Diagnose in 14 Fillen von NF
der Vulva

Nodulére Fasziitis 6
Angiomyofibroblastom 1
Neurofibrom 1 Gutartig ~ 8x
Atypisches Leiomyom 1

Aggressives Angiomyxom 1 Fraglich  2x
Low-grade Sarkom 1
Leiomyosarkom 1 Maligne  4x
Rhabdomyosarkom 1
Malignes fibrises Histiozgytom 1

Variationen erklédren die Vielfalt der Fehldiagnosen: bei
der myxoiden Form sind es die myxoiden Sarkome, bei
der zellreichen die Spindelzellsarkome (Leiomyo-, Syn-
ovial-, Rhabdomyosarkom, mal. fibroses Histiozytom),
bei der faserreichen Form schliesslich die Fibromatosen,
evt. das Fibrosarkom, die fehldiagnostiziert werden. Dazu
verleiten hiufige Mitosefiguren als Ausdruck eines rasch
proliferativen, raumfordernden Prozesses. Im Gegensatz
zu den erwihnten, echten Sarkomen aber fehlen die
Faszien-bezogene Zonierung und, bei niherer Betrachtung,
echte Kernatypien. Atypische Mitosefiguren kdnnen
selten vorkommen, sind aber im Vergleich zu echten
Sarkomen dusserst selten.

Immunhistochemisch exprimieren die Zellen meist
glattes Muskelaktin nicht aber Desmin, passend zu myo-
fibroblastérer Differenzierung. Ultrastrukturelle Befunde
ergeben ein dhnliches (myo)fibroblastires Bild [11]. Die
Lasion ist diploid; klonale chromosomale Aberrationen
sind in 3 Féllen beschrieben worden [11].

Schlussfolgerung

Rasch auftretende Weichteilschwellungen mit den histo-
logischen Attributen einer fibroblastischen, oft myxoiden
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Lision sind nicht immer echte Sarkome. Die NF ist

das Paradebeispiel pseudosarkomatdser Lasionen, die
besonders an anderen als den {iblichen Lokalisationen
(obere Extremitét, Rumpf, Kopfbereich) immer wieder
zu Fehleinschitzungen der Dignitdt fithren kdnnen.

Das weibliche Perineum ist solch ein Ort. Mitsamt der
hier vorgestellten Kasuistik sind nun insgesamt 15 Félle
von NF der Vulva veréftentlicht. In 6 von 14 wurde diese
reaktive, selbst limitierende Lésion falsch eingeschitzt,
4mal (ca. 31 %) als maligne. Bei einer unserer Patientin-
nen war bereits eine radikale Vulvektomie vorgesehen.
Eine Sarkom-Diagnose muss zu einer gesamthaften
klinisch-pathologischen Beurteilung des Einzelfalls fiih-
ren. Dazu bedarf es einer multidisziplindren Aussprache

und dem Einholen der Stellungsnahmen von Spezialisten.

So kann eine erhohte klinisch-pathologische Wachsam-
keit falscher Sarkome gegeniiber unnétige radikale
Massnahmen vermeiden helfen.
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