31/3/2022

Der spezielle Fall

Dr. Liliana Castrezana

Prof. Dr. Cornelia Leo
Interdisziplinidres Brustzentrum
Klinik fiir Gynikologie
Kantonsspital Baden

Seltene benigne Tumore der Mamma

Benigne Tumore in der Brust, wie Fibroadenome,
Hamartome oder auch benigne Phylloidtumoren, sind
haufige und vertraute Diagnosen, die im Rahmen der
Abklarung von Tastbefunden auftreten. Im folgenden
Artikel stellen wir vier seltene benigne Tumorentititen
vor, die das Repertoire an gutartigen Brustveridnde-
rungen erweitern.

Pilomatrixom

Die 38-jdhrige Patientin stellte sich aufgrund eines neu
entdeckten Knotens in der linken Mamma in unserem
Brustzentrum vor. Ausser einem leichten Druck-
schmerz gab sie keinerlei Beschwerden in der Brust an.
Anamnestisch war eine Biopsie auf der rechten Seite
erfolgt mit Nachweis eines Fibroadenoms. Als Vor-
erkrankung ist eine bipolare Storung mit addquater
medikamentoser Einstellung bekannt. Einnahme der
Antibabypille als Kontrazeption. Regelméssige gyna-
kologische Kontrollen. Familienanamnese beziiglich
Mamma- und Ovarialkarzinom negativ.

Der Mammastatus zeigte eine symmetrische Brust mit
einer Korbchengrosse A und Ptose 1. Grades. Auf der
linken Seite bei 10 Uhr mit einem Mamillenabstand

von 4 cm direkt unter der Haut wurde ein ca. 5 mm
grosser Tastbefund von harter Konsistenz und beweg-
lich gegen das umliegende Gewebe palpiert (Abb. 1).
Auf der rechten Seite bei 9 Uhr prallelastischer Tast-
befund, dem Fibroadenom entsprechend.

Die Mammographie mit Tomosynthese sowie Mam-
masonographie ergab dicht stimuliertes Driisengewebe
mit eingeschrankter Sensitivitat bezliglich Entdeckung
von Herdbefunden. Der neue Tastbefund links bei

9 Uhr zeigte eine glatte Begrenzung sowie teils klein-
zystische Anteile, in der Tomosynthese wurde einzel-
ner Mikrokalk entdeckt, aspektmaissig als Fibroade-
nom imponierend, bei Erstdokumentation BI-RADS
3 links (Abb. 2). Ebenso rechts ein Fibroadenom-
dhnlicher Befund in der 3/4-Uhr-Achse, histologisch
gesichert und benigne, anamnestisch seit Langem
bekannt, deswegen BI-RADS 2 rechts. Es wurde eine
sonographische Verlaufskontrolle links empfohlen.

In der Verlaufskontrolle nach drei Monaten zeigte sich
ein stationdrer Befund und eine erneute Verlaufskon-
trolle nach sechs Monaten wurde vereinbart. Im Rah-
men dieser Verlaufskontrolle 9 Monate nach Erstdia-
gnose berichtete die Patientin, sich zunehmend durch

Abb. 1. Klinischer Befund
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Abb. 2. Mammasono-
graphie links mit Dar-
stellung des Tumors in
der 9-Uhr-Achse weit
sternal sowie Mammo-
graphie in zwei Ebenen
links.

den Tastbefund auf der linken Brust gestort zu fiihlen, Der Fall der Patientin wurde in unserem interdiszipli-
ausserdem wurde subjektiv eine Grossenzunahme niren Senologierapport vorgestellt. Bei minimalem
gesplirt. Sonographisch zeigte sich der homogene Hautabstand mit leichter Retraktion wurde eine Exzi-
Befund links bei 10 Uhr mit 13,3 X 6 X 6,2 mm gros- sion mit Hautspindel empfohlen. Das Pilomatrixom
senprogredient. Aus diesen Griinden entschied die wurde im Gesunden entfernt und war 15 X 8 X § mm
Patientin, den Befund entfernen zu lassen. Zur histolo- gross, eine Malignitidt konnte ausgeschlossen werden.
gischen Sicherung wurde eine Biopsie veranlasst, wel- Die postoperativen Verlaufskontrollen waren unauf-
che ein Pilomatrixom (B2-Klassifikation) ergab. fallig.
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Das Pilomatrixom oder Epithelioma calcificans Mal-
herbe wurde zum ersten Mal 1880 von den franzosi-
schen Chirurgen A. H. Malherbe und J. Chenantais
beschrieben. Sie haben den Ursprung dieser Lasion in
den Talgdriisen beschrieben [1]. Forbis und Helwig
haben im Jahr 1961 die Haarmatrix als Ableitungsort
des Pilomatrixoms bestimmt [2]. Die genaue Atiologie
ist aktuell noch unbekannt, Traumata, Insektenstiche
sowie Impfungen sind als mdgliche Ursachen zu dis-
kutieren. Es kommt vor allem bei Kindern bis zum
10. Lebensjahr sowie bei Erwachsenen in der 2. und
6. Lebensdekade vor. Am hiufigsten ist es im Kopf-
Hals-Bereich und solitér gelegen. Entartungen sind
sehr selten beschrieben worden, vor allem bei Patien-
ten im hoheren Alter. Die komplette Resektion stellt
die Therapie der Wahl dar. Bei einer nicht-kompletten
Tumorresektion konnen Rezidive in 0,4-6% der Fille
beobachtet werden. Zusdtzliche adjuvante Therapien
sind nicht indiziert, die Prognose ist gut [3].

Pilomatrixoma in der Brust werden in der Literatur als
sehr selten beschrieben. Aufgrund des klinischen Bil-
des sowie der Befunde in der Bildgebung mittels Mam-
mographie und Mammasonographie kann diese
Lasion als karzinomverdachtig eingestuft werden. In
der Mammographie kénnen pleomorphe irregulére
Mikrokalzifikationen auftreten. In der Mammasono-
graphie konnen sie sich als echoarme Befunde mit irre-
guldrer Begrenzung, echoreichen Arealen und dorsaler
Schallausloschung présentieren. Die Dignitét sollte
mit einer Biopsie weiter abgeklart werden. Therapie
der Wahl ist in der Brust ebenfalls die komplette
Tumorresektion. Entartungen und Rezidive sind
extrem selten [4].

Granularzelltumor
Bei einer Corona-Infektion der 35-jahrigen Patientin

wurde eine Bildgebung mittels CT-Thorax-Angio
durchgefiihrt. Als Nebenbefund wurde in der linken

Mamma oben innen eine ca. 2 X 2 cm messende rund-
liche, grob lobulierte Raumforderung nachgewiesen. In
der weiterfithrenden Diagnostik mittels Mammogra-
phie inklusive Tomosynthese sowie Mammasonogra-
phie beidseits wurde diese Raumforderung als dringend
malignomsuspekt (BIRADS 5) eingestuft (Abb. 3).

Abb. 3. Sonographie und Mammographie Mamma links
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Die Biopsie ergab den Verdacht auf einen Granular-
zelltumor. Die Patientin wurde in unser Brustzentrum
zur weiteren Abklarung zugewiesen. Beschwerden in
der Brust wurden von der Patientin verneint.

Klinisch zeigte sich die rechte Brust ca. 10% grosser,
Korbchengrosse C, Ptose 2. Grades. Rechts kein Tast-
befund. Linke Mamma: kleine Suffusion in der Reab-
sorptionsphase bei 11 Uhr. Bei 10 Uhr auf der linken
Seite tastete man einen ca. 1,5 cm grossen, mobilen
Tumor, Mamillenabstand ca. 4 cm. Lymphknoten
axillar, supraklavikuldr und zervikal nicht vergrossert
bei der Palpation.

Es wurde die Indikation zur Tumorektomie gestellt.
Diese erfolgte iiber einen periareoldren Zugang

(ADD. 4). In der definitiven Histologie wurde ein Gra-
nularzelltumor mit einem Durchmesser von 2,5 cm
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Abb. 4. (von oben links)
Préoperativer Mammastatus,
Einzeichnung der Schnitt-
fihrung, 7d postoperativ,

4 Wochen postoperativ

sowie ein kleines intraduktales Papillom mit einem
Durchmesser von 1 mm im Tumorbereich nachgewie-
sen. Der Tumor wurde in toto entfernt und eine Mali-
gnitdt wurde ausgeschlossen. Eine sonographische
Verlaufskontrolle ist sechs Monate postoperativ vor-
gesehen.

Granularzelltumore sind seltene, gutartige, nicht-epi-
theliale Tumore der Haut, Zunge, Brust sowie des
Gastrointestinaltraktes, am ehesten mit neuroekto-
dermalem Ursprung aus Schwannzellen [5]. Sie wur-
den zum ersten Mal im Jahr 1926 von Abrikossoff als
Zungentumore und ebenfalls von ihm 1931 in der
Brust beschrieben. 5-15% aller Granularzelltumore
sind in der Brust lokalisiert. Normalerweise priasen-
tieren sie sich als solitdre Lasionen, in 10-15% der
Falle konnen Satellitenherde sowie Multizentrizitit
beobachtet werden. Koexistenz sowie Kolokalisation
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Der spezielle Fall

mit einem duktalen Mammakarzinom sind in der
Literatur in insgesamt drei Fallen beschrieben wor-
den. Malignitat kommt in 1-2% der Fille vor. Die
weiterfithrende Diagnostik bei einem Tastbefund in
der Brust sollte ausser der klinischen Untersuchung
eine Mammographie und einen Mammaultraschall
beinhalten. Oft weisen diese Lédsionen in der Bild-
gebung malignitatsverdachtige Merkmale auf, daher
sollte zur histologischen Sicherung die Biopsie erfol-
gen. Die Therapie der Wahl ist die komplette

Abb. 6. Mamma-MRI

Abb. 5. Sonographischer
Befund im Bereich des Tast-
befundes links sternal bei

9 Uhr, Stanzbiopsie des
Befundes

Tumorexzision. Auch bei Rezidiven ist die Prognose
gut [6].

Desmoidfibromatose

Anlésslich der Antikonzeptionsberatung in der gyna-
kologischen Praxis berichtete die 20-jdhrige Patientin
iiber eine Einziehung der linken Brust unten innen,
diese wurde vor allem beim Armheben provoziert. In
der veranlassten Mammasonographie wurde eine

1,4 cm grosse karzinomverdachtige Lasion links bei

9 Uhr festgestellt (Abb. 5). Im daraufhin durchgefiihr-
ten Mamma-MRI (Abb. 6) zeigte sich ein suspekter
Herdbefund prapektoral (MR-BIRADS 4). Die
durchgefiihrte Stanzbiopsie ergab eine knotige, Beta-
Catenin nukledr stark immunexprimierende, spindel-
zellige Proliferation respektive Lasion (B3-Klassifika-
tion) DD Desmoidfibromatose, DD benigner phylloi-
der Tumor. Die Patientin stellte sich im Brustzentrum
zur weiteren Mitbeurteilung und Therapie vor.

Klinisch zeigte sich eine Korbengrdsse B, eine Ptose

2. Grades bei symmetrischen Briisten (Abb. 7). Die
rechte Brust war bei der Palpation unauffillig. Links
bei 10 Uhr leichte Einziehung sichtbar, diese wird
deutlicher beim Armheben, kleiner Tastbefund ca.

8 mm gross mit einem Mamillenabstand von ca. 5 cm,
ansonsten weiche Konsistenz. Regionare Lymph-
abflusswege frei. In der linken Axilla lasst sich ein wei-
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Abb. 7. Prioperativer
Mammastatus, Schnitt-
fiihrung und postoperatives
Resultat

cher, aber vergrosserter LK tasten, rechte Axilla Tumorektomie empfohlen sowie je nach definitiver

unauffillig. Histologie ggf. eine genetische Beratung.

Der Fall der Patientin wurde in unserem interdiszipli- Bei der kleinen ptotischen Brust mit deutlicher Einzie-

niren Senologierapport vorgestellt, hier wurde die hung im unteren inneren Quadranten wurde mit der
32
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Patientin eine onkoplastische Tumorektomie mit
tumoradaptierter Mastopexie links sowie die anglei-
chende reduzierende Mastopexie rechts besprochen.
Die Operation wurde ohne Komplikationen durch-
gefiihrt, der postoperative Verlauf war unauffallig
(Abb. 7). Die Patientin wurde am zweiten postoperati-
ven Tag entlassen.

Die definitive Histopathologie ergab eine 1,3 cm
grosse Desmoidfibromatose, welche RO reseziert
wurde. Der Fall der Patientin wurde in der interdiszi-
plindren Tumorkonferenz vorgestellt. Hier wurde die
Bestimmung von CTNNBI1- sowie APC-Mutation im
Tumorgewebe empfohlen, um eine genetische Kompo-
nente im Sinne einer familidren adenomatdsen Poly-
posis (FAP) auszuschliessen. Hier zeigte sich eine
Mutation in CTNNBI, was fiir eine sporadische Des-
moidfibromatose spricht. Bei einer blanden Familien-
anamnese beziliglich gastrointestinaler Tumore ist
daher keine weitere genetische Beratung indiziert. Eine
reguldre Nachsorge wurde empfohlen, die erste mit
Mammasonographie sechs Monaten nach der Opera-
tion.

Geméiss WHO-Definition stellt die Desmoidfibroma-
tose eine lokal aggressive myofibroblastische Neopla-
sie dar, welche in den tiefen Bindegewebsstrukturen
entsteht und ein infiltratives Wachstum zeigt. Sie geht
mit einer hohen Rezidivrate, aber ohne Metastasie-
rungspotenzial einher [7]. Es gibt zwei Gruppen von
Patienten mit durchaus unterschiedlicher Prognose.
Patienten mit einer familidren adenomatosen Polypo-
sis, einer autosomal-dominant vererbten Erkrankung
aufgrund einer genetischen Mutation im APC-Gen,
haben ein 30-prozentiges Risiko, eine Desmoidfibro-
matose zu entwickeln. Sporadische Félle besitzen oft
eine CTNNBI1-Mutation, welche eine aberrante
Ansammlung von B-Catenin in der Tumorzelle her-
vorruft [8]. Eine Desmoidfibromatose entwickelt sich
zwischen dem 16. und dem 60. Lebensjahr und wird
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zweimal so héufig bei Frauen wie bei Méannern beob-
achtet [9]. Nur 0,03 % aller Tumorerkrankungen sind
Desmoide [10]. In der weiblichen Brust machen Des-
moidfibromatosen 0,2 % der Neubildungen aus. Ein
Tastbefund ist oft das Leitsymptom, klinisch sowie
radiologisch sind die Verdnderungen verdichtig auf
Malignitét. Zur weiteren Diagnostik ist eine Stanz-
biopsie indiziert [11]. Die chirurgische Exzision war,
analog der Behandlung der Weichteilsarkome, bis zum
Jahr 2000 die Standardtherapie. Retrospektive Stu-
dien zeigten ein progressionsfreies Uberleben in 50 %
der asymptomatischen Patienten mit einer extraabdo-
minellen Desmoidfibromatose mit einem Beobachten
und abwartenden Vorgehen. Wenn diese Vorgehens-
weise scheitert, ist die chirurgische Behandlung weiter-
hin die Therapie der Wahl. Die hochste Prioritét bei
Operationsnotwendigkeit hat immer der Funktions-
erhalt [12]. Spontane Riickbildungen werden in bis zu
20-30% der Félle beobachtet [13]. Tumorfreie Resek-
tionsrander korrelieren nicht unbedingt mit einer
erhohten Rezidivrate, anders ist es aber beim Vorlie-
gen einer B-Catenin-Mutation [12]. Eine postoperative
Bestrahlung ist nach der ersten Operation unabhingig
von den Resektionsrdndern nicht zu empfehlen, eine
adjuvante Nachbestrahlung kann aber bei einer
unvollstindigen chirurgischen Resektion sowie bei
Rezidivoperationen das erneute Rezidivrisiko herab-
setzen [14]. Andere systemische Therapieansitze, wie
Chemotherapie, hormonelle Therapie und Tyrosinki-
nasehemmer, sind noch nicht fiir die Behandlung
etabliert und sollten genauer untersucht werden. Eine
Nachsorge mit einer Dauer von mindestens drei Jah-
ren ist empfehlenswert, am besten mit einer MRI-
Untersuchung [15].

Myofibroblastom
Ein Monat vor der hausirztlichen Vorstellung hat der

67-jahrige Patient eine Schwellung in der linken Brust
gespiirt. Die Mutter des Patienten ist an einem metas-



31/3/2022

Der spezielle Fall

tasierenden hepatozelluldren Leberkarzinom gestor-
ben, die Familienanamnese war ansonsten unauffillig.

Zur weiteren Diagnostik erfolgte eine Mammasono-
graphie. Diese zeigte eine inframamillar gelegene
subkutane Ldsion an der linken Thoraxwand von

2.9 x 0,8 x 1,8 cm mit teils deutlicher Vaskularisation
(Abb. 8). Daraufhin wurde eine Stanzbiopsie durchge-
fiihrt. Diese ergab ein Myofibroblastom, einen beni-
gnen Tumor des Mammastromas, welcher mit Exzi-
sion kurativ zu behandeln ist.

Klinisch war die linke Brust ca. 10% grosser als rechts.

Bei 4 Uhr und 1 cm Mamillenabstand wurde ein ca.
2,5 cm grosser Tastbefund festgestellt, dieser war von
derber Konsistenz und beweglich gegen die Thorax-

Abb. 8. Sonographisches Bild
des Myofibroblastoms links

wand. Es wurde eine Tumorektomie mit dem Patien-
ten besprochen. Der Patient favorisierte einen Hautzu-
gang direkt {iber dem Tumor. Die definitive Histopa-
thologie ergab ein 2,1 cm grosses Myofibroblastom,
welches randbildend exzidiert wurde. Eine Nachresek-
tion war bei fehlender Malignitit nicht zu empfehlen.
Der postoperative Verlauf war unkompliziert. Der
Patient war zufrieden mit dem kosmetischen Resultat
(Abb. 9). Die Verlaufskontrolle erfolgte sechs Monate
nach der Operation, klinisch sowie sonographisch
zeigten sich keine Auffilligkeiten. Eine erneute Ver-
laufskontrolle ist ein Jahr nach der Operation vorgese-
hen.

Das Myofibroblastom wurde zum ersten Mal im Jahr
1987 von Wargotz et al. beschrieben, es ist ein seltener

Abb. 9. Pri- und postoperati-
ver Status
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benigner Tumor der Spindelzellen des Mammastro-
mas [16]. Das Myofibroblastom kommt haufiger bei
alteren Mannern sowie bei postmenopausalen Frauen
vor [17]. Es prasentiert sich normalerweise als eine
langsam wachsende, gut umschriebene Tumormasse
mit einer Grosse zwischen einem bis vier Zentimeter
[18]. Die Befunde in der Bildgebung sind unspezifisch,
in der Mammographie zeigt sich liblicherweise ein
heterogener gut definierter Tumor ohne Verkalkun-
gen. Im Ultraschall 1dsst sich der Tumor gut abgren-
zen, er zeigt ein vielféltiges und gemischtes Echomus-
ter und wird oft als gutartig eingestuft [19]. Immun-
histochemisch reagieren die Zellen aufgrund ihres
myofibroblastischen Ursprungs auf Muskelmarker,
wie Desmin und Aktin. Diese Lasionen farben norma-
lerweise positiv auf CD34, BCL2, CD99, CD10 und
WT1.3[20]. Ausserdem wird eine unterschiedliche
Positivitiat auf Ostrogen- und Progresteronrezeptor
beobachtet [21]. Differenzialdiagnostisch kommen
proliferative Lasionen, wie die noduldre Fasziitis, die
pseudoangiomatdse Hyperplasie (PASH) sowie ein
Schwannom, ein niedriggradiges Stromasarkom sowie
ein Phylloidestumor, in Frage [20, 22]. Multiple Vari-
anten (zelluldr, infiltrativ, epitheloid, deciduoid, lipo-
matos, kollagenartig/faserreich und myxoid) wurden
bis dato beschrieben [18]. Diese Varianten werden oft
als maligne fehlinterpretiert, daraus konnen schwer-
wiegende klinische Konsequenzen folgen [23]. Die
Therapie der Wahl ist die Exzision des Befundes, ein
Rezidiv oder Entartungsrisiko sind nicht bekannt [22,
23].
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