KRH

® KLINIKUM REGION HANNOVER

Pathologisches Institut, Klinikum Nordstadt, C. Bersch

KRH

B KuNIKUM REGION HANNOVER




Klinische Information:

e 87 Jahre alter Mann

e Seit drel Jahren bekannter, grof3en-

progredienter Tumor des Oropharynx
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Makroskopie:

Ubersandt wurde das 32 g schwere,
kugelformige, 50 x 48 x 25 mm
messende Resektat der linken

Gaumenmandel.
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Reg.-Nr. R - 47339

DIAGNOSE: Meningeom (WHO Grad 1)

Bonn, 28. Dezember 2010 /bl
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Zusammenfassung Immunhistochemie

e positiv e negativ
« EMA « AE1/3
 Vimentin e p63
 Progesteronrezeptor e S100
e CD23 « HMBA45
« CD21 « CD34
« SMA
« Desmin
* NSE
 LMP
KRH
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Diagnose:

Extranodales Sarkom der follikular

Dendritischen Zellen.

KRH




e selten

o Erstbeschreibung von vier Fallen durch
Monda et al. 1986.

e Seither insg. etwa 70 Falle berichtet,
die meisten in Lymphknoten.

 Im Kopf-Hals-Bereich 24 extranodale

e 12 in der Tonsllle

KRH




 Ungewohnliche Neoplasie der antigen-
prasentierenden Zellen der B-Zell-Follikel
lymphoider Organe.

e Zunachst als follicular dendritic cell tumor
bezeichnet.

 Chan et al.: follicular dendritic cell sarcoma

« gilt bis heute als indolenter Tumor mit erhohter

Rate eines Lokalrezidivs (tUber 50 %)
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* Niedriges Risio fur Metastasen.
 Langere Verlaufe lassen auf ein Sarkom
mit
niedrigem bzw. intermediarem

Malignitatsgrad schliel3en.
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e Tellwelse assoziiert mit EBV und mit
hyalin-vascularem Typ des M.

Castleman

* Immunhistochemie:
= CD21+, CD23+, CD35+; Vimentin
= variabel + EMA, S100, CD68
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Differentialdiagnosen

 Ektopes Meningeom.

« Inflammatorischer myofibroblastarer Tumor.

KLINIKUM REGION |
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Iris Bittmann, Diakoniekrankenhaus Rotenburg/Wimme

[O) Diakoniekrankenhaus
1R\ Rotenburg (Wiimme)



Patient: B.G., mannlich, 76 Jahre alt

« Seit Jahren bekanntes Pyoderma
gangraenosum

 Multiple Raumforderungen beider Lungen,
Klinisch relativ inapparent.

|D) Diakoniekrankenhaus
1R\ Rotenburg (Wiimme)
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D) Diakoniekrankenhaus
RIS Rotenburg (Wiimme)
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Differentialdiagnosen:

1.Septikopyamische Streuherde
2.Eitrig abszedierende Bronchopnemonie
3.Lungenbeteiligung bei Pyoderma gangraenosum

4. VVaskulitis

[O) Diakoniekrankenhaus
1R\ Rotenburg (Wiimme)



Diagnose:

Lungenbeteiligung bel Pyoderma gangraenosum

[O) Diakoniekrankenhaus
1R\ Rotenburg (Wiimme)



Pyoderma gangraenosum

_la Diakoniekrankenhaus
M\ Rotenburg (Wiimme)



Pyoderma gangraenosum

* nichtinfektiose pustuloulzerose neutrophile
Dermatitis

25 bis 50% idiopathisch

* mogliche Assoziation mit chronisch entztndlichen
Darmerkrankungen, Rheumatoider Arthritis,
hamatologischen Erkrankungen

» keine Assoziation mit einer Vaskulitis

e nonkutane Manifestaionen kommen vor, aber als
Raritaten

|D) Diakoniekrankenhaus
1R\ Rotenburg (Wiimme)



Fall 3:

67 jahrige Patientin

Klinische Angaben:

Unklarer , partieller Pankreaskopf-Tumor

Pathologie, Klinikum Minden



Makroskopie:

Whipple-Praparat:

Am Pankreaskopf ein knotiger, glatt begrenzter, eher
retroperitoneal gelegener, 2 cm im Durchmesser grolder
Tumor.

Die Schnittflache ist glanzend und beigefarben.

Das angrenzende Pankreasparenchym ist makroskopisch

unauffallig.






Differenzialdiagnosen:

1 Duktales Pankreaskarzinom
2 Chronische Pankreatitis

3 Hamartom

4 Metastase eines duktalen, gut differenzierten
Adenokarzinoms












MIB1



Synaptophysin bzw. Chromogranin A



Diagnose:

Hamartom des Pankreas

Bestatigung durch Konsil:

, ... mit unregelmalfig begrenzten, kleinen und
grofden duktalen Strukturen, einzelnen endokrinen
Zellen sowie disseminiert entwickeltem,
regelrechtem Fettgewebe. Hinwelise auf einen
malignen Tumor sind nicht gegeben.” (rot. kisppel, Miinchen)



Hamartom des Pankreas

Echte Hamartome sind sehr selten
(laut AFIP-Band sind nur drei Hamartome beschrieben)

Alle drei Falle bei weiblichen Patienten. (\Weiblich)

20 Monate, 36 Jahre bzw. 55 Jahre alt. (67 Jahre alt)

Die TumorgrofRe 2,7cm, 7 cm und 9 cm im Durchmesser. (Tumorgrdl3e 2 cm)
Alle Tumoren waren gut umschrieben. (Gut umschrieben)

Mikroskopie: Unterschiedlich weite Duktuli, teils zystisch erweitert,

umgeben von unorganisierten Azini,

eingebettet in fibroblastarem, teilweise sehr kollagenreichem Stroma.

Ein Lasion enthielt auch Fettgewebe.

Keine Inselzellen aber einzelnen verstreute endokrine Zellen waren nachweisbar.
Keine Atypien, keine erndhte Mitosezahl, kein Anhalt fir Malignitat.

Hauptdifferenzialdiagnose ist die chronische Pankreatitis, diese ist aber i.R. nicht so gut
umschrieben und die Langerhansschen Inseln bleiben stehen.



Datum 7. 17 o070 Unterschrift /f//’/ fd?

stationdr ¥ ambulant O (Uberweisung) Regelieistung O Wahlleistung Arzt O
Art/ Lokalisation des Untersuchungsgutes:

3 JJL,M'P;L{{,. ‘Ebf Si.e he ,‘_:/,_1;-._:1. Tl

9 ALy
Klinische Angaben und Fragestellung: 1
b |

<y é{/‘f:t ;:?4,&_1..[;"“_{ f{'Lg—Lt’f:? j{" & Schnelieinbettung

Makroskopie:
I1.(Myom): Ein 10 x 7,5 X 6,5 cm grolRes weilRes derbes,

knotiges Gewebsstick von 165 g, die Schnittflache
uberwiegend weil3 und wirbelig, zentral eine max. 2 cm
durchmessendes eingeblutetes Areal.

M-l I-I Medizinische Hochschule
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Wie Ist dieser Tumor zu klassifizieren?

» Lelomyom?

» Lelomyosarkom?

» Epitheloides Leiomyom?

» Epitheloides Leilomyosarkom?
» PECom?




Problematik

» Wie ist im vorliegenden Fall die
Positivitat fur HMB-45 zu werten?

» Wie ist die Dignitat einzuschatzen?

» Wie kann ein epitheloider
glattmuskularer Tumor des Uterus von
einem PECom abgegrenzt werden?

M-l I-I Medizinische Hochschule




PECom-Familie

Klarzell-Tumor

der Lunge Angiomyolipome

Lymhangio- "ECOM-NOS

leiomyomatose

Verena Brocker

Institut fir Pathologie I I I ..
: Medizinische Hochschule

Kasuistisches Forum niedersachsischer Pathologen 14.05.2011

Hannaover



Fadare, O: Adv Anat Pathol 2008, 15: 63

Meta-Analyse von 41 PEComen des Uterus definiert als:
,Tumor-formende mesenchymale Proliferate des
Uterus aus spindeligen oder epitheloiden Zellen mit
eosinophilem oder hellem Zytoplasma und Expression
von HMB-45*

davon 31 mit Verlauf
13 klinisch maligner Verlauf (25 Monate)
18 klinisch benigner Verlauf (24,3 Monate)
8,3% tuberose Sklerose

Verena Brocker M I_l
Institut fir Pathologie —l ..
: Medizinische Hochschule

Kasuistisches Forum niedersachsischer Pathologen 14.05.2011 H



Morphologie von PEComen des Uterus

Begrenzung: Keine Kapsel, von gut umschrieben bis infiltrativ
(Stroma-Sarcom-artig)

Tumorzellen: Breites glykogenreiches Zytoplasma, Uberwiegend
epitheloid oder gemischt epitheloid/ spindelzellig

Wachstum: Ballenférmig, faszikular oder diffus

GefalRe: Meistens charakteristisches diffuses Netz aus kleinen
Kapillaren, seltener hyalinisierte dickwandige Gefalde

Stromahyalinisierung

Fadare, O: Adv Anat Pathol 2008, 15: 63

Verena Brocker M I_l
Institut fir Pathologie —l ..
: Medizinische Hochschule

Kasuistisches Forum niedersachsischer Pathologen 14.05.2011
Hannover






"Dignitat von PEComen des Uterus

Klinisch maligne | Klinisch benigne p-Wert
9,6 cm 4,67 cm 0,04
82% 11,8% 0,0002
40% 88% 0,01

Lymphovaskulare Keine ausreichenden Angaben

Invasion

Infiltratives Keine ausreichenden Angaben

Wachstum

Atypie Zu uneinheitlich definiert

oKeine Tumorgrof3e definierbar, die 75% der Falle jeder Gruppe trennt
(kein maligner Fall <4 cm, kein benigner Fall >10 cm)

oFehlen von Mitosen schliel3t Metastasierung nicht aus
Fadare, O: Adv Anat Pathol 2008, 15: 63

Verena Brocker M I_l
Institut fir Pathologie —l ..
: Medizinische Hochschule

Kasuistisches Forum niedersachsischer Pathologen 14.05.2011
Hannover


Vorführender
Präsentationsnotizen
Ansatz: Fälle eingeteilt in die Gruppen “maligner Verlauf”, “benigner Verlauf” und nachgesehen, welche Parameter in beiden Gruppen unterschiedlich sind


Immunphanotyp von PEComen des Uterus

Antibody Percentage positive
HMB-45 100
Smooth muscle actin 73
Vimentin 56
Desmin 49
Muscle-specific actin 36
cDI0 25
Melan-A 24
cDII7 9
CD34 5
Chromogranin 0
S100 3
Keratin 3
Epithelial Membrane Antigen 0
Inhibin 0

Fadare, O: International Seminars in Surgical Pathology 2008, 5 (7)

Verena Brocker I_l
Institut fur Pathologie -l e e
Kasuistisches Forum niedersachsischer Pathologen 14.05.2011 sz el

Hannaover




Folpe, AL et al.. Am J Surg Pathol 2005, 29: 1558

71 PECome der Weichteile und des
Uterus und, z.T. Meta-Analyse von
Fallen aus der Literatur

Alter (median): 38 Jahre
Frauen : Manner 7:1
4:1 ohne ,Geschlechts-spezifische”

Lokalisation

40% gynakologische Manifestation
9% assoziiert mit tuberdser Sklerose

Uterus
Mesenterium
Omentum
Ligamentum
falciforme
Vagina

Haut
Oberflachliche und
tiefe Weichteile
Darm

Mamma
Harnblase
Knochen
Prostata

M-l I-I Medizinische Hochschule




Dignitat von PEComen

Aggressiv Benigne p-Wert
83% 39% 0,01
94% 16% <0.0001
61% 16% 0,002
Infiltratives Wachstum | 80% 53% 0,03
Hohe Zellularitat 50% 18% 0,03
Nukleare Atypie 50% 18% 0,03
Alter >46 n.s.
Epitheloid versus n.s.
spindelzellig
Atypische Mitosen/ Keine ausreichenden Angaben
Vaskulare Invasion

Folpe, AL et al.: Am J Surg Pathol 2005, 29: 1558

M-l I-I Medizinische Hochschule

Hannaover



#

Vorschlag einer prognostischen Klassifikation

Criteria

Percentage Fulfilling
Criteria With Aggressive Behavior

Comment

Benign Mo wornsome features
(=5 cm, non-infiltrative,
non-high nuclear grade
and cellularity, mitotic
mte =1/50HPE,
no nerosis, no vascular

mvASIon )
Uncertam 1) Nuclear
malignant potential pleomorphism/multinucleated

giant cells only or
2) Size =5 em only

Malignant Two or more
worrsome features
(=5 cm, infilirative, high nuclear
grade and cellulanty, mitotic
mate =1/50HPE necrosis,
vascular mvasion)

0 of 22 {(®4)

1) 0 of 6 (0%)

2) 20of 17 (12%)

12 of 17 (71%)

1) “Symplastic™ PEComa-
probably benign, but few
reported cases

2) Large
tumors should be extensively
sampled to exclude
areas with other
wornsome features

Verena Brocker
Institut fur Pathologie
Kasuistisches Forum niedersachsischer Pathologen 14.05.2011

Folpe, AL et al.. Am J Surg Pathol 2005, 29: 1558

M-l I-I Medizinische Hochschule
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Vorführender
Präsentationsnotizen
Ansatz: Welche Faktoren sind mit benignem/ malignen Verhalten assoziiert?
Dann nachvollzogen, wie sich Fälle, die diese Faktoren zeigen, sich auch maligne verhalten


#

Vorschlag einer prognostischen Klassifikation

Percentage Fulfilling

Criteria Criteria With Aggressive Behavior Comment
Benign Mo wornsome features 0 of 22 {(®4)
(=5 cm, non-infiltrative,
non-high nuclear grade Kein maligner Fall
and cellularity, mitotic

mte =1/50HPE,
no nerosis, no vascular

mvASIon )
Uncertam 1) Nuclear 1) 0 of 6 (0%) 1) “Symplastic™ PEComa-
malignant potential pleomorphism/multinucleated probably benign, but few
giant cells only or reported cases
2) Size =35 cm only 2) 20of 17 (12%) 2) Large
tumors should be extensively
sampled to exclude
areas with other
wornsome features
Malignant Two or more 12 of 17 (71%)
wornsome features
(=5 cm, infilirative, high nuclear 299 benigne Falle
grade and cellulanty, mitotic

mate =1/50HPE necrosis,
vascular mvasion)

Folpe, AL et al.. Am J Surg Pathol 2005, 29: 1558

Verena Brocker M I_l
Institut fir Pathologie —l ..
: Medizinische Hochschule

Kasuistisches Forum niedersachsischer Pathologen 14.05.2011
Hannover



Vorführender
Präsentationsnotizen
Ansatz: Welche Faktoren sind mit benignem/ malignen Verhalten assoziiert?
Dann nachvollzogen, wie sich Fälle, die diese Faktoren zeigen, sich auch maligne verhalten


Folpe, AL et al.: Am J Surg Pathol 2005, 29: 1558

Es gibt keine morphologischen Kriterien, die im
einzelnen Fall das biologische Verhalten von
PEComen vorhersagen kdnnen.

Bis grof3ere Fallserien charakterisiert sind, sollten
Patientinnen mit der Diagnose eines PECom des
Uterus eine langfristige Nachsorge erfahren.

Verena Brocker M I_l
Institut fir Pathologie —l ..
: Medizinische Hochschule

Kasuistisches Forum niedersachsischer Pathologen 14.05.2011 H



(Epitheloides) PECom
Leiomyo(sarko)m

HMB-45

SMA + SMA
+ HMB-45

Verena Brocker

Institut fir Pathologie I I I ..
: Medizinische Hochschule

Kasuistisches Forum niedersachsischer Pathologen 14.05.2011

Hannaover



Epitheloider glattmuskularer Tumor mit unsicherem
malignen Potential

2 oder mehr Merkmale:

» 6.cm

» 2-4 Mitosen/ 10 HPF

» Malige bis schwere zytologische Atypie
» Koagulations-Nekrose

WHO Tumours of the breast and female genital organs, IARC press 2003

M-l I-I Medizinische Hochschule




(Epitheloides) PECom
Leiomyo(sarko)m

HMB-45

SMA + SMA

*+ HMB-

45
Feature PEComa Epithelioid smooth muscle tumors
Average patient age 45 years 48 years
Epithelioid cells + +
Spindle cells + +
Multinucleated giant cells + +

—Stromal Hyalinization + +

Network of capillaries + -
Clear cells Usual Occasional
Eosinophilic cells Usual Usual
Immunopositivity for at least one melanocytic marker 100% Up to 56%
Desmin immunopositivity 49% 50%
Smooth muscle actin immunopositivity 73% Up to 100%
Proportion of reported cases associated with TSC 9.1% MNo published data

Fadare, O: International Seminars in Surgical Pathology 2008, 5 (7)

Verena Brocker M I_l
Institut fir Pathologie —l ..
: Medizinische Hochschule

Kasuistisches Forum niedersachsischer Pathologen 14.05.2011

Hannaover



,Die Unterscheidung zwischen einem PECom und einem
(epitheloiden) glattmuskularen Tumor basiert im Wesentlichen auf

der Morphologie”
Fadare, O: Adv Anat Pathol 2008, 15: 63

Epitheloider glattmuskularer | PECom

Tumor

Zumindest fokal typische Uberwiegend vesikulare Kerne
zigarrenformige Kerne mit Nukleolus

Eosinophiles Zytoplasma Helles, teils granulares

Zytoplasma

Perinukleare Vakuolen

Netzartiges Gefaldmuster

Spider-Zellen (wie
Rhabdomyom)

Multinukleare Riesenzellen

Verena Brocker M I_l
Institut fir Pathologie —l ..
: Medizinische Hochschule

Kasuistisches Forum niedersachsischer Pathologen 14.05.2011
Hannover



Praktisches Vorgehen |

Epitheloide mesenchymale Tumoren des Uterus
sollten immunhistochemisch auf eine
melanozytare Differenzierung hin untersucht
werden

Konventionelle glattmuskulare Tumoren des
Uterus mit Expression melanozytarer Marker
sollten als Leiomyo(sarko)m diagnostiziert werden
mit einem Kommentar zur melanozytaren
Differenzierung

Fokale klarzellige/ epitheloide Differenzierung
andert daran nichts

Fadare, O: International Seminars in Surgical Pathology 2008, 5 (7)

Verena Brocker M I_l
Institut fir Pathologie -l ...
: Medizinische Hochschule

Kasuistisches Forum niedersachsischer Pathologen 14.05.2011
Hannover



Praktisches Vorgehen I

Tumoren mit ,absolut charakteristischer
Morphologie und charakteristischem Phanotyp”
sollten als PECome bezeichnet werden mit einem
Kommentar zu prognostischen Parametern

Epitheloide mesenchymale Tumoren des Uterus,
die nicht alle charakteristischen Merkmale
erftllen, sollten nach herkdmmlichen Kriterien als
epitheloide Leiomyome/ Leiomyosarkome
diagnostiziert werden

Fadare, O: International Seminars in Surgical Pathology 2008, 5 (7)

Verena Brocker M I_l
Institut fir Pathologie -l ...
: Medizinische Hochschule

Kasuistisches Forum niedersachsischer Pathologen 14.05.2011
Hannover



Begutachtung:

Solitarer, teils epitheloider glattmuskularer Tumor von
unsicherem malignen Potential (STUMP) mit ischamisch
bedingten regressiven Veranderungen und fokaler
Expression von HMB-45 1n epitheloiden Abschnitten.

Kommentar:

Glattmuskulare Tumoren des Uterus mit teils epitheloider
Morphologie und Expression von HMB-45 sind i1n der
Literatur beschrieben und werden von einigen Autoren in
die Gruppe der PECome eingeordnet, wobei die Ubergange
zu epitheloiden Leiomyomen fliellend sind. Einzelne Falle
sind in der Literatur mit tuberdsen Sklerose und daher
mit einer Lymphangioleitomyomatose vergesellschaftet.
Sichere Hinweise auf Malignitat wie hohergradige

Atypien oder Tumornekrosen liegen hier nicht vor,
dennoch sollte, da hinreichende Erfahrung mit dieser
Gruppe von Tumoren fehlt, der Tumor als glattmuskula-
rer Tumor von unsicherem malignen Potential (STUMP)
eingeordnet werden. Ein Letomyosarkom liegt nicht vor.

Verena Brocker M_I I-l
Institut fiir Pathologie Medizinische Hochschule
Kasuistisches Forum niedersachsischer Pathologen 14.05.2011 Hannover




-{_-Ein-ru P E I RS, LTS ITRON U SOWieE
D10, Mit einem Antikirper gegen Ki67 geschdtzie 5 % der Zellkerne positiv. Keine Reakti i
. g . Keine
Antikdrpern gegen HMB45 bzw. Melan A. e

Dh:lm:
Anteile eines partiell epitheloidzelligen Leiomyoms des Uterus mit frischen ischimischen Nekrosen
K‘ummﬂl.r{i. un . — —_—

_rr}ie epitheloidzellige Differenzierung tiberwiegend vom klarzelligen Tvp. Es finden sich weder
umorzellnckrosen, noch zelluldre Atypien bzw. cin erhohter Mitoscgchalt (Mitosen unter 5 pro 10 HPF)
sodal trotz der TumorgriBe von 10 cm der Tumor als gutartig beunieilt werden kann.

vielen Dank fiir die Ubersendung dieses interessantes Falles, zudem ich gerne Stellung
beziche. Meiner Meinung nach liegt cin epitheloidzelliges Leiomyom mit frischen
ischdmischen Nekrosen vor. Differenzialdiagnostisch habe auch ich ein PECom in Erwigung
gezogen, inshesondere die Negativitdt fiir HMB-45 und Melan A aber auch der @iber weite
Slrm:km konventionelle leiomyomgene Phenotyp sprechen dagcgen. Da die epitheloidzellige
Differenzierung aber nur zu cinem Teil ausgebildet ist und Gberwiegend dem klarzelligen Tyvp
entspricht, kann von einem benignen Verlauf ausgegangen werden. Die Diagnosc STUMP '
sollte méglichst selten angewendet werden.

Verena Brocker M I_l
-l Medizinische Hochschule

Institut fur Pathologie
Kasuistisches Forum niedersachsischer Pathologen 14.05.2011
Hannover




Prognose uteriner PECome

Koagulationsnekrose
“highly likely to display aggressive behaviour”

>1 Mitose/ 10 HPF

“highly worrysome for malignancy” (ist aber in der Regel
vergesellschaftet mit anderen Hinweisen auf Malignitéat)

Wenn ,Folpe“-Kriterien fir Dignitat erfiillt
“unlikely to display aggressive behaviour”

Alle anderen
“uncertain malignant potential”

Fadare, O: International Seminars in Surgical Pathology 2008, 5 (7)

Verena Brocker M I_l
Institut fir Pathologie —l ..
: Medizinische Hochschule

Kasuistisches Forum niedersachsischer Pathologen 14.05.2011
Hannover



Zum Schlufd ein echtes
PECom des Uterus

Verena Brocker

Institut fir Pathologie I I I ..
: Medizinische Hochschule

Kasuistisches Forum niedersachsischer Pathologen 14.05.2011

Hannaover
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Ratselecke Mai 2011 UNIVERSITATSMEDIZIN U M G
GOTTINGEN

Zentrum Pathologie und Rechtsmedizin
Abteilung Pathologie

Kindlicher Lebertumor

Dr. med. Inga-Marie Schaefer
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Anamnese:

reifes weibliches Neugeborenes

bei Geburt und bis zur U2-Untersuchung
unauffalliger Untersuchungsbefund

im Alter von 3 Monaten fallt eine Umfangszunahme
des Oberbauchs auf



Ratselecke Mai 2011 UNIVERSITATSMEDIZIN U M G
GOTTINGEN

Zentrum Pathologie und Rechtsmedizin
Abteilung Pathologie

Sonographie:

* Im zentralen Oberbauch eine 7,3 x 7,2 x 6,9 cm grolSe
Raumforderung, die vom linken Leberlappen nicht
abzugrenzen ist; intermediare inhomogene
Echogenitat, zentral teils mit kleinen echoreicheren
Bezirken. Anscheinend verlaufen Gefalde von der
Leberpforte nach links in die Raumforderung hinein.
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MRT:

* Bis 8 cm grolRe solitare Raumforderung am
Unterrand des linken Leberlappens, in der T1-
Sequenz inhomogen signalarm, in der T2-Sequenz
inhomogen sighalreich mit zentraler Héhlenbildung,
starkes randstandiges Kontrastmittel-Enhancement,
zarte Kapsel, kein Hinweis auf ein infiltratives
Wachstum.




Ratselecke Mai 2011 UNIVERSITATSMEDIZIN U M G
GOTTINGEN

Zentrum Pathologie und Rechtsmedizin
Abteilung Pathologie

e Operation:

Laparotomie und Resektion des Lebertumors:

10 x 10 x 8 cm grol3es Leberlappenresektat Segment
11/111, fast vollstandig von einem gut umschriebenen
runden Tumor ausgefullt. Tumorschnittflache zentral
deutlich graulich fest, zum Rand hin etwas
aufgelockert, teils schwammartig, teils mittelfest,
insgesamt weild mit kleinherdigen Einblutungen. Der
Ubergang zum restlichen Leberparenchym scharf.
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Immunhistochemie:

 CK7 und CK19: in den originaren Gallengangen
positiv, im Tumor einzelne ortstandige Gallengange

* CD31 und CD34: positiv

e Faktor VIII: schwach bis negativ

e Ki67: einzelzellular positiv

* GLUT1 (konsiliarisch aus Kiel): negativ
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Abteilung Pathologie

Volume 35, No. 2 (February 2004)

TABLE 2. Contrasting Features of HIH and Congenlital HVMCP

HIH

HVMCP

Common synonyms: hemangioendothelioma, cellular
hemangioma, hepatic hemangiomatosis

Asymptomatic hepatomegaly

Usually an incidental finding in the first few weeks or months
of life

Cardiomega 1cmia rare
Typicall{ multiple small gjodules
Closely p essels with inveolutional features

Intensive and consistent GLUT1 ihmunoreactivity of

ndothelial lining

Spontancou ion i months or years: usually
responsive to corticosteroids or interferon treatment

Common synonyms: hepatic cavernous hemangioma, solitary
hemangioma, arteriovenous malformation

Symptomatic at birth or first a few wecks of life

Typically found at or shortly after birth

and anemia common: CHF, severe edema /fetal

requite surgical resection; response to corticosteroids or
interferon requires further investigation

HIH: Hepatic infantile hemangioma
HVMCP: Hepatic vascular malformation with capillary proliferations

Aus:

Mo JQ, Dimashkieh HH, Bove KE. GLUT1 endothelial reactivity distinguishes hepatic infantile hemangioma from congenital hepatic
vascular malformation with associated capillary proliferation. Hum Pathol. 2004 Feb;35(2):200-9.
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Diagnose:

* ,Hepatische vaskulare Malformation mit kapillarer
Proliferation (HVMCP)“
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HVIVICP

angeborene GefaBmalformation bei Kindern, fallt perinatal oder kurze Zeit nach
Geburt auf, M =F

solitarer Tumor, zentral: Infarkte, Verkalkungen, Einblutungen
eingeschlossen: Gallengange, Hepatozyten, Himatopoese

groRe anormale GefaRe wie bei AV-Malformation

unscharf begrenzt mit Ausbreitung der groRen Gefalde ins Leberparenchym
kapillare Proliferationen (GLUT1-negativ)

Differentialdiagnose: Uberlappung mit Infantilem Hdmangioendotheliom =
Hepatisches infantiles Himangiom (GLUT1-positiv)

GLUT1: positiv: Erythrozyten, Perineurium, endoneurale Kapillaren; HIH: stark
GLUT1-positiv wahrend Wachstum und Involution, Endothel der groRen
zufihrenden GefalRe und Lebergefale GLUT1-negativ

Verlauf: keine Spontanregression
Therapie: Resektion bei Symptomen, gute Prognose

Nach:
Mo JQ, Dimashkieh HH, Bove KE. GLUT1 endothelial reactivity distinguishes hepatic infantile hemangioma from congenital hepatic

vascular malformation with associated capillary proliferation. Hum Pathol. 2004 Feb;35(2):200-9.
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Vielen Dank...

* Herrn Prof. Dr. med. Ivo Leuschner
— Institut fur Pathologie Kiel

e Herrn PD Dr. Jan Menke

— Abt. Diagnostische Radiologie, Universitatsmedizin
Gottingen

Menke J, Schaefer IM. A Large Liver Tumor in a 3 Month-Old Girl. Gastroenterology, 2011 Apr 23.



49 Jahre alter Mann

e Seit 1 Woche zunehmende Schwache

e Keine ernsten Vorerkrankungen

e Adipositas



 hypochrome, mikrozytare Anamie
(Hb 4,6 g/dl)

e Gastroskopie: unauffallig

* |leocoloskopie: Teerstuhlreste im Colon und
terminalen lleum, fleischfarbenes Spulwasser
im terminalen lleum
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Lymphangiom

(mit hamangiomartiger Komponente)



vechta

65 Jahre alter Mann

Angeblich erst vor einigen Monaten
bemerkter Tumor am unteren,seitlichen
Zungenrand links.

Bei der Erstvorstellung fast pflaumengrols und
breitbasig gestielt imponierend.
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Immunhistochemie:

Negativ : Keratine
S-100
Desmin

Positiv: Vimentin
sm-Aktin
Anaplastic lymphoma kinase ( ALK )

( Diagnostischer ICH-Marker fir t(2;5)(p23;935) Translokation,
z.B. ALCL-Tumoren , dann nukleare und cytoplasmatische Reaktion )



Inflammatorischer myofibroblastischer Tumor

(synonym: inflammatorischer Pseudotumor
pseudosarcomatoser myofibroblastischer Tumor
pseudosarcomatose myofibroblastische Proliferation

und ( bei ?,wegen ?)

Plattenepithel-Carcinom der Mundschleimhaut



PD Dr. med. R, Schmauz
Pathologie Papenbury

70. Kasuistisches Forum der Niederséachsischen
Pathologen
Einsendung aus Tshumbe/Congo-Kinshasa

Siebenjahriges Madchen
15 kg, Temperatur 37,5

Solider Tumor am Hals und am Rucken

Klin. V. a. Malignitat

Knotiges Gewebe von 3,1 g und 2,5 cm im maximalen
Durchmesser
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Hopital general regional
(HGR)
Tchumbe/Kasai/DRC

Jeune fille de sept ans
Tumeur du cou et du dos
Maligne?
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Man erkennt in dem Excidat

subcutanes Gewebe
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mit Herden
mit Infiltraten um langliche

und runde Gebilde . ..




Die Gebilde zeigen Quer-

septierung und werden
von Fibrin umscheidet.
Auf Querschnitten wird
dieses Bild besonders

einpragsam






Beurteilung

Veranderungen entsprechen
einer Pilzinfektion mit Hyphen;
die Ablagerungen von Fibrin
um den Pilz evtl. einer
Antigen-Antikorper-Reaktion



Beurteilung

Veranderungen entsprechen
einer Pilzinfektion mit Hyphen.
Die Ablagerungen von Fibrin
um den Pilz evtl. einer
Antigen-Antikorper-Reaktion.

Subcutane Phycomycose
Subcutane Zygomycose
Entomophtoromycose
Basidiobolusmycose

Erreger der Gattung
Basidiobolus (ranarum, haptosporus etc.)

Differentialdiagnose

Sarkom, Lymphom, Wurmtrakt



Weitere Beobachtungen

Entzindliches Infiltrat

Seltene Veranderungen






Infiltrate mit Eosinophilen

in der Skelettmuskulatur

(Fur Pilzinfektion
bemerkenswert)
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Abscesse mit Granulocyten
Riesenzellen

Eosinophile

Kaum Erreger
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Basidiobolus-Infektion

Hyphen mit Fibrinsaum
und

Zygospore (?)










Basidiobolus-Infektion

Rundliche Einschlisse
in den Hyphen —

Zellkerne (?)




Zusammenfassung

Einsendung aus
Tshumbe/Congo-
Kinshasa (DRC)

(Dr. med. Riidiger Finger,
Arzt fiir Chirurgie und
Tropenmedizin, Remagen)

Subcutane Phycomycose
Subcutane Zygomycose
Entomophtoromycose

Basidiobolusmycose

Siebenjahriges Madchen
Solider Tumor am Hals und am Rucken

Klin. V. a. Malignitat (Sarkom,
Lymphom)

Fall gutes Beispiel flr
occulte Tropenkrankheit,
aufgedeckt durch die
Histopathologie



Fall 47
Klinik: 60a, m
Ruvuma district , Stamm Ngoni
seit Monaten Schwellung in der re Leiste

Fragestellung: TB

Makroskopie: gut abgrenzter weisslicher
Knoten mit derber Schnittflache















Diagnose

Onchocerclasis

( onchocerca volvulus)



Klassifikation

* Plathyhelimthes

. Tematodes

. Cestodes

e Aschelminthes

. Nematodes
Spirurida

Filaria

Onchocerca
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Epidemiologie 1

e Afrika 95 %

e West & Zentral Afrika +++
 QOstafrika

e Latein amerika

e Orient



Epidemiologie 2

Regenwald
Savanne

Knoten 6/
Dermatosen 39
Oculare L 16
(Iritis )

54
38



Klinik
e Onchcercomata
e Dermatitis

 Lymphadenitis
e QOculare Lasionen

. Therapie

e |vermectin
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