56. Kasuistisches Forum
Niedersachsischer Pathologen
(, Ratselecke®)
Samstag, 24.04.04 2004

Organisator: Prof. Ostertag, Klinikum Hannover

Fallvorstellungen
- Bilder -
Text siehe versandtes Protokoll



Fall 1



Hautbiopsie

46-jahriger Mann
Hauttumor
V.a. Immundefizienz



Mehrere Hauteffluoreszenzen
an Rucken und Armen
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Anamnese W.M. * 1957

Dezember 2002
Abszedierende Pneumonie, Bilobektomie

Juni 2003
Rezidiv mit Husten, Kachexie, Fieber bis 400C

bisher keine Infektneigung, keine Vorerkrankungen
Sozialanamnese

Verwaltungsangestellter, geschieden, 1 Tochter,
keine Haustiere, landlicher Raum



Anamnese W.M. * 1957

Korperliche Untersuchung
reduzierter AZ (72kg bei 189cm)
bronchovesikulares Atemgerausch

Laborbefunde

CRP, BSK hochpathologisch

BB: Hb 9,5 g/dl, Leukos 5.99/ul, Lymphopenie

19G, IgM, IgE normal

ANA, pANCA, cANCA negativ

HI1V-Serologie 3x negativ (Abstand von 8 Wochen)






Glemsa



Malakoplakie

mit Nachwels von
Michaelis-Gutmann-
Korperchen und
kokkoiden
Intrazellularen
Bakterien



Malakoplakie

Definition
Granulomatose Entzindung durch
von Hansemann Histiozyten

Lokalisation
Harnblase Lunge
Niere Nebenhohlen
Hoden Mamma
Kolon Vulva
Gallenblase Vagina
Pankreas Ovar

Leber Knochen



Malakoplakie

Atiopathogenese

meist erworbene lysosomale Abbaustorung
bei entzundlicher/maligner Erkrankung oder
Immundefizienz

Erreger
Gram - Bakterien
E. coli, Klebsiella

Gram + Bakterien
Staphylococcus

Mycobakterien



Rhodococcus equi
Definition
aerob, fakultativ intrazellular, gram +
Normalflora von Pferdekot
Historie
1923 identifiziert bel Pferden
1967 Infektion beim Menschen

bis 1996 115 Infektionen

74% HIV

15% Tumorerkrankungen
8% NTX

3% Kortisontherapie









Lymphozyten / pl

Ursache der Rhodoccus Infektion ?

® HIV-Test: 3x negativ
® Humorales Immunsystem normal
® Lymphopenie (200-300/pl)
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15% CD45 niedrig*
Zellen

GD4T Keine Expression von CD1, CD2, CD3,

CD4, CD8, CD20,CD56, HLA Il ,TCR



DD: T-Zell-Defizienz

® |solierte CD4+-T-Zellverminderung:
HIV, idiopathisch bei Kindern

®"SCID, Nezelof- Di-George-Syndrom

®Sekundar:
hamatologische Neoplasie,
nach Chemotherapie

® hier:
Familienanamnese leer



Fall 2
Weber, Bielefeldt






Makroskopische DD

- Zystisches Nephrom

- Zystisches partiell differenziertes
Nephroblastom

- Multilokuléres zystisches
Nierenzellkarzinom















Eine Entitat ?

Adultes mesoblastisches Nephrom

Gemischter epithelialer und Stromatumor
der Niere / des Nierenbeckens

Zystische Hamartom des Nierenbeckens

Solider und zystischer biphasischer
Nierentumor





















Synoviales Sarkom der Niere

(22 publizierte Falle)

Delahunt et al (1998)
Cystic embryonal sarcoma of kidney: a case
report Cancer 82 : 2427-2433

H.Moch et al (2003)
Das primare synoviale Sarkom der Niere
Pathologe 24 . 466-472




Synoviales Sarkom der Niere

|mmunhistologie
Positiv: Vimentin
EMA, CK
CD 99 (60-100 % positiv)
bcl-2 (nahezu 100% positiv)
Negativ:CD 34
Desmin, (Actin)
S 100 (in 30 % positiv)



Synoviales Sarkom der Niere

Molekularbiologie

Spezifische Translokationt (X ; 18)
Fusionsprodukt SY T (18g11) — SSX 1/2
(Xpll)



Fall 3:

o Linkssatiger Ovarialtumor bel einer 57jahrigen
Patientin.

o Makroskopie: Knotiges, derbes, graugelbes
Ovar von 5cm @.

4640/04













Positiv

o Cytokeratin
« EMA

|mmunhistologie

Negativ

CD 99

TTF1

Inhibin
Chromogranin
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Diagnose;

Kleinzellig-anapl astisches
Carcinom
vom hyperkalzamischen Typ



Differenzial diagnosen:

e Granulosazelltumor ( Inhibin + )
e Dysgerminom

e Undifferenziertes Carcinom NOS
( dtere Patientinnen )



Kleinzelliges Carcinom vom
hyperkalzamischen Typ

Junge Patientinnen, @ 24 Jahre, aktuell 57 Jahre
Paraneopl astische Hyperkalzamie

-1n ~ 60 %

- nutzlich fur Diagnose und Verlaufskontrolle
Selten familiare Falle

Unbekannte Histogenese

Aggressives biologisches Verhalten



Konsil

Diagnose:

Serdses Carcinom mit papillaren
Strukturen, G 3




Primary ovarian carcinomas versus metastatic
carcinomas from the digestive system
(Immunophenotypes)

Tumor CK7 CK20 CA125 MUCSAC CEA
Ovarian carcinoma

mucinous -+ +/-

endometrioid
Metastatic carcinoma

Colon-rectum
Stomach
Appendix
Pancreas

TECAP Meeting 2004, Jaume Prat




Fall 4



58 Jahre dlte Patientin
klin. Verdacht auf L eberabszess
Exzisat Lebersegmant |V

Makroskopie:

gekapsalte 1,3cm durchmessende Zyste mit
,Sulzigem “ Inhalt



















Diagnose:

Zilientragende hepatische
Vorderdarmzyste

(engl.: Ciliated Hepatic Foregut Cyst)



*Benigne nicht-neoplastische kongenitale
Zyste

*Embryol ogische Fehlentwicklung
*Durchschnittsgrofie 3cm

eFast immer unilocular

In der Regel Zufallsbefund

65 Fallberichte in der Literatur (seit 1850)

K arzinomatdse Entartung beschrieben (Raritét)



Congenitale Zysten:

-Ausstul pungen unterschiedlicher Antelle des
embryologischen Vorderdarms

-z.B. bronchogene Zysten, Osophaguszysten

-am haufigsten im Mediastinum, selten im
Abdomen oder retroperitoneal



Peritonealhdhle Dorsales Mesenterium

Ventrales Mesenterium

Magenanlage

Leberknospe

‘ :“ Vorderdarm %
Ventrales . iy / 5
Mesenterium L Mitteldarm §
(Teil des Sep- (AaMieete = " = 54 2
tum transver- | gy - -~ 5~ / Leberstrange
sum)

Ductus A ] - Gallenblase

omphalo-
entericus

Vorder- Mittel- Dorsale
darm darm Pankreas-
=, anlage

Magen

Ductus cho-
ledochus

Magen

Ductus cy-
sticus

Gallenblase

Dorsale Pankreas-

Dorsale u.
anlage ventrale
Duodenalschleife Pankreas-

anlage

verbunden

Ductus Ventrale Pan- Ductus choledochus

cysticus kreasanlage



Fall 5
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Fall 6



ANAMNESE

Mannlich
Alter: 65 Jahre
Berufsanamnese: Arzt in eigener Praxis
Mehrere Aufenthalte in Ostasien

lm Jahr 2002 Vorstellung in der Urologie mit
Schwellung und Verdickung im Praputium von
mehr als5 cm Grol3e

Keine Voroperation, Keine Behandlungen



MAKROSKOPIE

e Ein Hautexzisat vom Praputium mit
Verfestigung im Bereich der Subcutis von
55x%x3,5x%x1,5cm Grofie

e Klinische Frage : V.aMalignitét
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HISTOLOGIE

Regelhaftes unverhorntes Plattenepithel
Vermehrung von Kollagen-Fasern
Fettvakuolen

Zahlreiche Epithel oidzellgranulome ohne
Nekrose mit Ummauerung von Nerven
Lymphozytare Infiltration, Eosinophile,
Riesenzellen (Langerhans-Typ)



MIKROORGANISMEN

NEGATIV FUR

PAS

ZIEHL-NEELSEN
WARTHIN-STARRY
AURAMIN

GROKOT

-FARBUNGEN

MOLEKULARGENETISCHE

UNTERSU

CHUNGEN (PCR)




DIAGNOSE

AUSGEPRAGTE, NICHT
NEKROTISIERENDE
GRANULOMATOSE ENTZUNDUNG
DES PRAPUTIUM OHNE
ERREGERNACHWEIS.

KEIN ANHALT FUR MALIGNITAT




DIFFERENTIALDIAGNOSE
ENTZUNDUNGEN-INFEKTIOS

Balanitis — Posthitis, Balanoposthitis

Zoon's Balanitis (Plasma Cell Balanitis))
Condyloma A

Syphilis (Treponema pallidum)

Chancroid (Haemophilus ducreyi)
Granuloma inguinal e (Calymmatobakterium)

L ymphogranuloma venereum
(Chlamy.Trachomatosis)

Bacillary Angiomatosis( Spirochet.Bartonella)



DIFFERENTIALDIAGNOSE
NICHT INFEKTIOSE GENESE

Balanitis Xerotica Obliterans

Peyronie's Disease (Superfiziale Fibromatose),
Carcinoid Syndrom

Verruciformes Xanthom

Papillomatosis of Corona/ Hirsutoid Papilloma

LI POGRANUL OME:

PARAFFIN,SILICON,WAX VASELINE

_LIPOGRANULOMA:

MONONUCLEOSIS INFECTIOSA
Tancho's nodules (Implant of glasspheres)




LITERATUR

Smetana HF, Bernhard W. Archiv
Pathol.295-325 1950

Arduino LJ,JUROL. 155-161 1959

Oertel Y C,Johnson FB.Review of 23
Cases.Arch.Pathol.Lab.Med.321-326 1977

Soyer HP.etal,Hautarzt 174-176 1988
Lee.Tetal, Yonsa Med.J. 3440-3448 1994



LIPOGRANULOMA OF THE
PENIS

e Hohaus K ,et al Eur Acad Dermatol
Venereol 1/(5):585-7 2003

 Bussey LA,et a Can JUrol 9(1):1464-9
2002

o Santuccl RA,et a Urology 1;56(2):331
2002



Ratselecke 2004
Fall 7

Magen/Duodenumbiopsien von
elnem 78-jahrigem Mann mit
Wasting-Syndrom bel Diarrhoen



Doudenal schleimhaut mit dichter zellularer Infiltration der Lamina propria




Bei starkerer Vergrofderung grofde Zellen mit blass basophilem Zytoplasma
und runden Zellkernen. Zahlreiche Eosinophile.




In der Giemsaféarbung in wenigen Zellen zytoplasmatische Granula.




Deutliche Positivitét fur CD 117 (C-Kit).




e Chloracetatesterase
e Tryptase*
 Vimentin

e CD25*

e CD 117 (c-kit)

e CD2*

* Prof. Horny, L Ubeck



Diagnose:

Schleimhautifiltration des Bulbus duodeni
sowie des Antrum und Corpus ventriculi
durch c-kit- positive Mastzellen bel klinisch
bekannter Mastozytose.



Klinischer Befund:

/8-jahriger Patient in reduziertem Allgemeinzustand.
Grof3e: 178 cm, Gewicht 57 kg, BMI: 18.

Gastrointestinale Beschwerden mit | nappetenz,
Ubelkeit, Diarrhoen.

Urticaria pigmentosa an Rumpf und Extremitéten.
Dermographismus.

Hepatomegalie, Splenomegalie.

Labor: Panzytopenie, Anamie, Eosinophilie



Hautmanifestation mit Urticaria pigmentosa.




WHO-Klassifikation der systemischen
M astozytose

Prognostisch gunstig

Prognostisch unglnstig

|ndolente systemische
Mastozytose (I1SM)

- |solierter Knochen-
markbefall (BMM)

- ,,Smouldering
systemic masto-
cytosis* (SSM)

Systemische Mastozytose mit
assoziierter klonaler hdmatolo-
gischer Nicht-Mastzell-Linien-
erkrankung (SM-AHNMD)

Aqggressive systemische
Mastozytose (ASM)

Mastzellleukamie (MCL)

Mastzellsarkom (MCYS)




Major-Kriterium:

- Multifokae, dichte extrakutane Mastzellinfiltrate
(>= 15 Mastzellen in Aggregaten)

Minor-Kriterien:

- > 25 % der Mastzellen in extrakutanen Organen spindel-
formig, atypisch oder unreif

- Nachweis einer C-Kit—Punktmutation Asp816Val in
extrakutanen Organen

- Mastzellen in extrakutanen Organen koexprimieren CD 117
mit CD 2/ CD 25

- Serumtryptasespiegel dauerhaft >20 ng/ml

Rot: in diesem Fall erfullte Kriterien.



MCL

B-Kriterien: ISM | BMM | SSM SM- ASM
AHNMD

- Knochenmarkinfiltration | - - + +/ - +/ - +
mit > 30% Mastzellen

- Serumtryptasespiegel - - + +/ - +/- +
>200 ng/ml

- Dysplasie - - + +/ - +/- | +

- Myeloproliferation - - + +/- ] 4+

- Hepatomegalie ohne - - | - LR B R
Einschrankung der
L eberfunktion

- Splenomegalie ohne - - + +/ - + | +/-
Hypersplenismus

- Lymphadenopathie - - +/ - -]+ +/- | -]+




MCL

C-Kriterien: ISM | BMM | SSM | | SM- ASM
AHNMD
- Leukozyten<1,0x 1091 | - - - +/ - + -
- Anamiemit Hb <10 g/dl | - - - +/- + -
- Thrombozytopenie - - - +/- + -
<100 x 109/
- Hepatomegalie mit - - - - + -
Einschrankung der
L eberfunktion, Aszites
und/oder portaler
Hypertension
- Splenomegalie mit _ _ _ +/ - + + /-
Hypersplenismus
- Skelettbetelligung mit
Osteolysen und/oder ) N
pathol ogischen ] ] )
Frakturen
- Malabsorption mit - - - - R

Gewichtsverlust




Systemische M astozytose:
- ein Mgjor- und ein Minor-Kriterium
- drel Minor-Kriterien

| ndolente systemische Mastozytose:
- keine B- und C-Kriterien

Aggressive systemische M astozytose:
- mind. ein C-Kriterium




Fall 8
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