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Primary Multicentric Cutaneous Epithelioid Angiosarcoma of the Hand.
Case Report and Review of the Literature

Zusammenfassung

Fallbericht: Der Fall eines primdr multizentrischen epithelioi-
den kutanen Angiosarkoms wird geschildert. Eine 39-jihrige Pa-
tientin prisentierte sich mit einem Tumor am distalen linken
Unterarm und am vierten Finger der linken Hand. Nach lokaler
Tumorexzision mit Teilamputation der Hand und Exzision der
Lision am Unterarm war die Patientin drei Jahre rezidivfrei. Nach
drei Jahren musste eine Schulterexartikulation links wegen eines
Tumorrezidivs in der linken Axilla durchgefiihrt werden. Die Pa-
tientin verstarb schlielich 64 Monate nach Diagnosestellung.
Schlussfolgerung: Das epithelioide kutane Angiosarkom ist ein
seltener hochmaligner Tumor, der bisher erst einmal an der
Hand beschrieben wurde. Die Behandlung ist primar chirurgisch.
Wenn méglich, ist eine Erhaltung der Funktion so lange als még-
lich anzustreben.

Schliisselworter
Hand - epithelioides Angiosarkom

Abstract

Case: The case of a primary multicentric cutaneous epithelioid
angiosarcoma is described. A 39-year-old female patient pres-
ented with a tumor on the left distal forearm and the fourth fin-
ger of the left hand. Partial amputation of the left hand and local
excision of the tumor on the left forearm were performed. For the
next three years the patient was free of local or systemic recur-
rence. After this time period, a left shoulder exarticulation had
to be performed because of tumor recurrence in the left axilla.
The patient died 64 months after diagnosis.

Conclusion: Cutaneous epithelioid angiosarcoma is a highly ma-
lignant tumor which has only been described once on the hand.
The treatment primarily is a surgical one. If possible, the function
of the extremity should be preserved as long as possible.
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Einfithrung

Das Angiosarkom ist ein seltener hochmaligner Tumor, der vor
allem in der Kopf- und Halsregion gefunden wird. Die Hand
scheint eine sehr seltene Lokalisation darzustellen. Nur zwei Be-
richte iiber Angiosarkome der Metakarpalknochen sind bekannt
[3,22]. Bei einem der beiden handelte es sich um ein epithelioi-
des Angiosarkom [3]. Das epithelioide Angiosarkom stellt eine
besondere Form dar, wobei ein kutanes Vorkommen eher selten
ist[21].

Oft wird die Diagnose spit oder falsch gestellt, wobei eine Ver-
wechslung mit dem epithelioiden Hamangioendotheliom ein
groRes Problem darstellt. Einen weiteren Risikofaktor stellt in
diesem Fall die primire Multizentrizitat des Tumors dar. Balicki
und Mitarb. [2] beschreiben ein multizentrisches Angiosarkom
im Knochen. Es konnte kein Bericht {iber ein kutanes multi-
zentrisches epithelioides Angiosarkom gefunden werden.

Dieser Fall prisentiert ein kutanes primdr multizentrisches epi-
thelioides Angiosarkom der Hand. Diese Form wurde bisher
nicht beschrieben.

Fallbericht

Im Mai 1996 wurde eine 39 Jahre alte Frau wegen eines Tumors
am vierten Finger der linken Hand an unserer Abteilung vor-
stellig. Zuvor wurde die Patientin einen Monat lang mit Verdacht
auf einen lokalen Infekt vom Hausarzt behandelt, bis schlieflich
auswirts eine Biopsie des Tumors durchgefiihrt und als epithe-
lioides Himangioendotheliom diagnostiziert wurde. Zwei Mo-
nate nach der Biopsie wurde die Patientin an unserer Abteilung
vorstellig. Zum Zeitpunkt der Vorstellung hatte der vierte Finger
einen Durchmesser von 9 cm, wobei der Tumor dorsal bis an die
proximale Phalanx und palmar bis zum mittleren Drittel des Me-
takarpale IV reichte (Abb.1). Die Haut iiber dem Tumor war von
livider Verfirbung. Die Patientin verspiirte keine Schmerzen. Zu-
sitzlich wurde ein ungefdhr 3x 2,5 cm messender palpabler sub-
kutaner Tumor im distalen Drittel des linken Unterarms ge-
funden. Dieser zeigte oberflichlich keine Hautverfirbung oder
Hautlision. Probeexzisionen an beiden Lokalisationen ergaben
ein epithelioides Angiosarkom. Die Abdomen- und Thoraxcom-
putertomographie zeigten zu diesem Zeitpunkt keine metastati-
schen Absiedlungen oder verddchtige Lymphknoten. Eine Ske-
lettszintigraphie gab keinen Anhalt fiir metastatische Absied-
lungen.

Daraufhin wurde eine Amputation des dritten bis fiinften Strahls
und der Ossa hamatum und capitatum unter Bewahrung des mo-
torischen Astes des Nervus ulnaris durchgefiihrt. Der Tumor am
Unterarm wurde im gesunden Gewebe entfernt. Die Funktion der
Hand konnte weitgehend erhalten werden (Abb. 2).

Die histologische Untersuchung der beiden Lisionen am Finger
und am Unterarm zeigten ein gleiches Bild mit einem Tumor,
der die Dermis und das subkutane Gewebe infiltrierte. Der Tu-
mor am vierten Finger reichte dabei bis zum Periost der proxima-
len Phalanx des vierten Fingers (Abb. 3). Der Tumor am Unterarm
infiltrierte das subkutane Fettgewebe, reichte allerdings nicht bis
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Abb.1 . Hand der
Patientin von palmar.
Der Tumor des vier-

ten Fingers ist zum
Zeitpunkt der Erst-
vorstellung an unse-
rer Abteilung deut-
fich sichtbar und
erreicht einen Durch-
messer von 9 cm.

Abb.2 Die Funktion
der Hand konnte
nach Amputation des
fll. bis V. Strahls sechs
Monate postoperativ
weitgehend wieder-
hergestelit werden.

an die Muskelfaszie. Der GroRBteil des Tumors bestand aus un-
regelmiRig geformten Spalten, welche von polymorphen endo-
thelialen Zellen begrenzt wurden. Die Lumina wurden von kolla-
genreichem Gewebe mit wenig Zellgehalt voneinander getrennt.
In einigen Arealen des Tumors fanden sich zwischen den Gan-
gen epithelioide Zellen (Abb. 4). In der immunhistochemischen
Analyse zeigte ein Teil der endothelialen Zellen eine positive
Reaktion auf BMA 120 und das Faktor-VIlI-gebundene Antigen
(Abb. 5). Die Zellen selbst enthielten Vimentin. Unter den endo-
thelialen Zellen fand sich Kollagen vom Typ IV. Deshalb wurde
die Diagnose eines epithelioiden Angiosarkoms gestellt. Das hier
diagnostizierte epithelioide Angiosarkom kann als High-grade-
Angiosarkom bezeichnet werden. Zu diesem Zeitpunkt wurde
der Patientin zur Chemotherapie geraten, die diese allerdings ab-
lehnte. .

In anfinglichen halbjahrlichen und folgenden jahrlichen Kon-

trollen konnten kein Tumorrezidiv am Finger oder Unterarm
oder Metastasierung nachgewiesen werden.
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Abb.3 Histologisches Ubersichtsbild: Der Tumor infiltriert das ge-
samte Korium bis in das Stratum papillare.

Abb.4 Typisches histologisches Bild eines Angiosarkoms mit anasto-
mosierenden Zellbindern beziehungsweise schiitzartigen Hohlraum-
bildungen, die von atypischen endothelihnlichen Zellen ausgekleidet
werden. Zwischen den Gingen finden sich epithelioide Zellen. In der
linken oberen Bildecke zeigt sich das Bild einer perineuralen Tumoraus-
breitung. o

Drei. Jahre spéter zeigte sich im Rahmen einer Kontrollunter-
suchung ein Tumor in der linken Axilla. In der MRT-Untersu-
chung wurde eine 6 x 2 x 13 cm grof3e Tumorinfiltration der tho-
rakalen Muskulatur diagnostiziert, welche bis an die Arteria axil-
laris reichte. Daraufhin wurde eine Schulterexartikulation links
durchgefiihrt.
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Abb.5 Bild der abortiven GefiRhohlrdume eines Angiosarkoms nach
Anfarbung mit Faktor-VIll-assoziiertem Antigen als Endothelmarker.

Vier Jahre und zehn Monate nach der Erstvorstellung musste
aufgrund einer ulzerierenden Infiltration der linken Brust mit
Absiedlungen supraklavikuldr und mediastinal eine palliative
Mastektomie links durchgefithrt werden. Sechs Monate spater
verstarb die Patientin an den Folgen der Krankheit.

Diskussion

Angiosarkome sind seltene hoch maligne Tumoren vaskuldrer
Genese. Sie machen 1-2% aller Weichteilsarkome aus. Breiten-
eder-Geleff und Mitarb. [4] postulierten endotheliale Zellen der
Blut- und LymphgefiRe als Ursprung dieses Tumors. Ein Drittel
bis zur Hilfte aller Angiosarkome liegen in der Haut oder im da-
runterliegenden oberflachlichen Weichteilgewebe [6]. Mehr als
50% aller kutanen Angiosarkome finden sich in der Kopf- und
Nackenregion. Daneben gibt es Berichte {iber Angiosarkome in
der Mamma, Leber, Milz und Knochen [26]. Weniger haufige Lo-
Kkalisationen betreffen das Herz (7], die Niere (19}, den Gastro-
intestinaltrakt 8], die Schilddriise [9], das Ovar [14] und das
Gehirn [1].

In einer Klassifikation der Angiosarkome wird zwischen dem
idiopathischen Angiosarkom, einem Lymphodem assoziierten
Angiosarkom, einem epithelioiden und einem Angiosarkom nach
Radiotherapie unterschieden [21]. Bei dem hier beschriebenen
Fall handelt es sich um ein epithelioides Angiosarkom, welches
in der Schilddriise [9] und tiefem Weichteilgewebe [10] bereits
gut beschrieben ist. Uber die reine Erscheinungsform in der Haut
gibt es hingegen nur wenige Berichte [18]. Ein Fall von epithelioi-
dem Angiosarkom der Hand mit primdrer ossarer Lokalisation
wurde beschrieben [3]. Requena und Sangueza [25] berichten,
dass die untere Extremitit hiufiger befallen ist.
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vom histopathologischen Standpunkt aus gesehen, stellt das epi-
thelioide Angiosarlkom eine besondere Entitit dar. Es ist charak-
terisiert durch epithelioide Zellen, welche ein konzentrisches
oder blattformiges Wachstum aufweisen. Durch das epithelioide
Erscheinungsbild ist das epithelioide Angiosarkom besonders
schwer vom epithelioiden Sarkom, amelanotischen malignen
Melanom und gering differenzierten Karzinom zu unterschei-
den.

In diesem Fallbericht wurde das Angiosarkom vorerst fiir ein epi-
thelioides Hamangioendotheliom (EHE) gehalten, ein Tumor, der
erstmals von Weiss und Enzinger beschrieben wurde. In seiner
Malignitat ist das EHE zwischen dem gutartigen epithelioiden
Himangiom und dem hochmalignen Angiosarkom anzusiedeln.
Das Angiosarkom unterscheidet sich vom EHE durch seine dif-
fuse Architektur, hohere Zellkonzentration, héhere mitotische
Aktivitit, Nekrosezonen und einem Mangel an angiozentrischem
Wachstum [10]. Durch die Tatsache der Verwechslung ging in
diesem Fall sicherlich wertvolle Zeit verloren.

Die Patientin verstarb 64 Monate nach Erstvorstellung. In der
Literatur werden mittlere {UIberlebenszeiten von 20 Monaten be-
richtet [16). Meis-Kindblom [20] berichtet, dass 53% seiner Pa-
tienten nach einem durchschnittlichen Intervall von 11 Monaten,
Lydiatt [15], dass 65% seiner Patienten nach durchschnittlich 25
Monaten verstorben sind. Ein protrahierter Kklinischer Verlauf
wurde von Marrogi und Mitarb. [18] berichtet, wobei zwei von
drei Patienten mit epithelioidem Angiosarkom nach 38 Monaten
Follow-up noch lebten. Die Fﬁnf-]ahres-Uberlebenszeit reicht in
der Literatur von 10 bis 35% [12,16,17]. Brien und Mitarb. [5]
meinen, dass Patienten mit Weichteilsarkomen an der Hand eine
Kiirzere Uberlebenszeit aufwiesen als mit Sarkomen an anderen
Lokalisationen der oberen Extremitat.

Die frithe Diagnose erscheint besonders wichtig, da die Tumor-
grofe bei Erstvorstellung einen prognostischen Faktor darstellt
[16,17]. Neben der klinischen und histologischen Untersuchung
ist eine immunhistochemische Analyse zur Diagnosestellung un-
erlisslich. In diesem Fall reagierte der Tumor positiv auf Faktor-
Vlll-gebundenes Antigen, BMA 120 und Vimentin Antikérper.
Besonders Vimentin stellt als vorherrschendes Intermedidrfila-
ment bei epithelioiden neoplastischen Zellen (18,20] einen
wichtigen diagnostischen Anhaltspunkt dar. BMA120 und Fak-
tor-Vill-gebundenes Antigen stellen bekannte endotheliale Zell-
marker dar [23]. Andere immunhistochemische Marker schlie-
Ren UEA 1 ein, welches sensitiver, aber weniger spezifisch als
Faktor-VllI-gebundenes Antigen ist [23],CD 31 und CD 34 [24].

Das Grading lisst laut Kutzner [13] keine Aussage {iber die Prog-
nose des Tumors zu. Tumorgrofie und Eindringtiefe seien die
einzigen relevanten prognostischen Parameter des Angiosar-
koms.

_Die Therapie besteht in erster Linie in der chirurgischen Exstir-
pation des Tumors im gesunden Gewebe. Adjuvante Radio- oder
Chemotherapie kann angewandt werden. Brien und Mitarb. [5]
fanden heraus, dass Rezidive von Weichteiltumoren an der Hand
unter gleicher Dosierung der Radiotherapie hdufiger auftauchten
als von Tumoren an anderen Stellen der oberen Extremitat. Es
herrscht zudem eine kontroversielle Diskussion dariiber, ob die
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Radiotherapie beim Angiosarkom von Nutzen [12] ist oder nicht
[11]. Wenn man die Therapie des Weichteilsarkoms im Allgemei-
nen betrachtet, so scheint lokale Radiotherapie die Wahrschein-
lichkeit des Lokalrezidivs zu vermindern, allerdings keinen Ef-
fekt auf die Uberlebenszeit zu haben [5]. Auch die Chemothe-
rapie scheint das Entstehen eines Lokalrezidivs und die Uber-
lebenszeit nicht signifikant zu veriandern [17]. Diese Patientin
lehnte eine Chemotherapie auf jeden Fall ab.

In diesem speziellen Fall sahen wir uns mit einem muitiplen pri-
miren Angiosarkom Kkonfrontiert, wo bereits zu Beginn die The-
rapieoptionen limitiert erscheinen. Es wurde versucht, die Funk-
tion der Hand fiir einen Zeitraum zu erhalten, obwohl auch zu
diesem Zeitpunkt eine Unterarmamputation zu rechtfertigen ge-
wesen wire. Es hat sich in diesem Fall gezeigt, dass die Patientin
trotz Teilamputation der Hand die Funktion weitgehend behal-
ten konnte, da die nervale Versorgung so gut wie moglich erhal-
ten werden konnte. Die {UIberlebenszeit liegt in diesem speziellen
Fall in dem von der Literatur angegeberien Rahmen, und die
Funktion der Hand konnte noch fir eine geraume Zeit erhalten
werden.

7wei Berichte iiber Angiosarkome an der Hand konnten gefun-
den werden. Mohler und Mitarb. [22] prisentieren den Fall ei-
nes Angiosarkoms am Metakarpale V mit Lungenmetastasen. Es
wurde eine Unterarmamputation mit nachfolgender Chemothe-
rapie durchgefiihrt. 7usitzlich wurden metastatische Lungenab-
siedlungen exzidiert und weitere drei Serien von Chemotherapie
durchgefiihrt. Der Patient lebte nach 41 Monaten Nachuntersu-
chgngszeit, wobei die Erkrankung nachweisbar war.

Baranowski und Mitarb. [3] prédsentieren den Fall eines epithe-
lioiden Angiosarkoms des proximalen Metakarpale IV. Es han-
delte sich um eine singuldre Lision zweiten Grades ohne Metas-
tasen. Nach lokaler Resektion des proximalen Metakarpale IV
erhielt der Patient lokale Radiotherapie. Bei nur geringer Verkiir-
zung des vierten Strahls behielt der Patient die volle Funktion der
Hand und zeigte zum Zeitpunkt der S-Jahres-Nachuntersuchung
kein lokales Rezidiv oder Metastasen.

Dieser Fall zeigt ein seltenes Weichteilsarkom an einer unge-
wohnlichen Stelle, welches vorerst nicht als Tumor erkannt wor-
den war. Die Lokalisation eines epithelioiden Angiosarkoms an
der Hand wurde in der Literatur bisher erst einmal erwihnt. Die
anfingliche histologische Fehldiagnose zeigt die Schwierigkeiten
in der Diagnosestellung. Die Verwechslung mit dem epithelioi-
den Himangioendotheliom scheint besonders hiufig zu sein.
Deshalb sind immunhistochemische Verfahren besonders wich-
tig in der Diagnosestellung.

Das epithelioide Angiosarkom stellt einen hochmalignen Tu-
mor dar, wobei das primére multiple Erscheinungsbild als er-
schwerender Faktor zu sehen ist. Die friithe Diagnose ist einer
der wichtigsten Faktoren zur Verlingerung der Uberlebenszeit,
da die TumorgroRe einen wichtigen prognostischen Faktor dar-
stellt. Die primire chirurgische Exstirpation stellt die Therapie
der Wahl dar. In diesem Fall konnte durch eine Teilamputation
mit Exzision im Gesunden die Hand teilweise erhalten werden.
Falls moglich, kénnen wir dieses Vorgehen weiterempfehlen.
Der Verlauf dieses Falles ist deshalb im Sinne einer kompletten
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Therapie ungliicklich, da eine Chemotherapie von der Patientin
abgelehnt wurde. Uber den Verlauf nach einer Chemotherapie
kann deshalb in diesem Fall nur spekuliert werden. Dennoch
empfehlen wir nach der chirurgischen Therapie eine postope-
rative Chemotherapie, um die Tumordissemination zu verlang-
samen oder zu verhindern.

7usammenfassend kann gesagt werden, dass bei jeder ldnger an-
dauernden und zunehmenden Schwellung an der Hand an ein
Neoplasma gedacht werden muss. Eine friithe Biopsie mit ge-
nauer Diagnostik auch im Sinne einer immunhistochemischen
Untersuchung ist unbedingt erforderlich. Das epithelioide Angio-
sarkom ist unbedingt als Differenzialdiagnose beim Tumor an
der Hand einzuschlieBen, obwohl die Lokalisation selten ist.
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