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Fallbericht iiber eine segmentale
Neurofibromatose des dritten Fingerstrahls

Aus der 'Abteilung fiir Plastische und Wiederherstellungschirurgie, Krankenhaus Lainz,
Wien (Vorstand: Prof. Dr. H. Piza-Katzer), der 2Abteilung fiir Unfall- und Handchirurgie,
Krankenhaus Korneuburg (Vorstand: Prim. Dr. W. Hintringer), dem 3Pathologisch-Bakte-
riologischen Institut, Krankenhaus Lainz, Wien (Vorstand: Prof. Dr. W. Ulrich), und dem
“nstitut fiir Anatomie Abteilung 111, Universitit Wien (Vorstand: Prof. Dr. H. Gruber) sowie
dem Ludwig-Boltzmann-Institut fiir Qualitdtssicherung in der Plastischen Chirurgie (Lei-
terin: Prof. Dr. H. Piza-Katzer)

Zusammenfassung

Dieser Bericht beschéftigt sich mit einer ausschlieBlich am
dritten Fingerstrahl lokalisierten, segmentalen Neurofibroma-
tose einer 36jahrigen Frau. Der aus histopathologischer Sicht
myxoide, mesenchymale Tumor mit Differenzierungsmerkmalen
des Nervenhiillgewebes — myxoides Neurofibrom - zeichnete
sich durch ein multifokales Wachstum im Versorgungsgebiet
aller Nerven eines Fingers, durch eine hohe Rezidivrate sowie
durch einen begleitenden Knochendefekt aus.

Schliisselworter: Tumoren - segmentale Neurofibromatose —
Finger — Rezidive

Summary

A Case of a Segmental Neurofibromatosis
on the Third Finger

We report on a 36-year-old woman suffering from a segmental
neurofibromatosis solely confined to the third finger. Microscop-
ically, the tumor showed mesenchymal tissue containing myxoid
material with features of the nerve sheath — myxoid neurofi
broma. The tumor was characterized by the peculiar tendency to
grow in a multifocal pattern involving the distribution of every
nerve of one finger, by an extreme proneness to local recurrences
as well as by a concomitant bone defect.

Key words: Tumors - segmental neurofibromatosis — finger —
recurrence

Einleitung

Periphere neurogene Neoplasien kommen in der Haut und
Subkutis der gesamten Koérperoberfliche zur Beobachtung, tre-
ten jedoch im Bereich der Hand nur selten auf. Thre Inzidenz
wird in der Literatur zwischen 1,02 und 4,9% aller Hand-
tumoren angegeben (Butler und Mitarb. 1960, Stack 1960,
Strickland und Steichen 1977).

In dem vorliegenden Fallbericht méchten wir eine Patientin mit
segmentaler Neurofibromatose vorstellen, die multiple myxoide
Neurofibrome mit hoher Rezidivneigung sowie eine Skelettla-
sion, streng lokalisiert im Bereich des ITI. Strahls der Hand zeigt,
bei sonst unauffilligern klinischem Erscheinungsbild. Aufgrund
dieses atypischen, heterogenen Verhaltens 148t sich das vorlie-
gende Krankheitsbild in die Gruppe der Neurofibromatose
Typ IV (Riccardi) zuordnen (McKusick 1994).

Fallbeschreibung

Vor acht Jahren war bei einer damals 28jihrigen Landwirtin
eine Tumorbildung beugeseitig in Héhe des Grundgelenks des
dritten Strahls der rechten Hand aufgetreten.

Familienanamnestisch ist in miitterlicher Linie ein Weichteiltu-
mor ebenso im Bereich eines Fingers sowie in der Vorgeschichte
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der Patientin eine Stromverletzung der rechten Hohlhand im
Alter von vier Jahren bekannt.

Diese tumorése Weichteilveranderung wurde im Verlauf von
zwel Jahren vom Hausarzt mehrmals in Lokalanasthesie ohne
histopathologische Abkldrung inzidiert.

Wenige Monate nach der letzten Inzision kam es zu einer neu-
erlichen GroBenzunahme von subkutanen Tumoren. Die Patien-
tin gab Sensibilitdtsminderungen im Bereich des Mittel- und
Endglieds des Mittelfingers an.

Erste Operation (Januar 1991):

Es wurden Tumoren entfernt, die sich palmar iiber alle drei
Phalangen des III. Strahls erstreckten. Im Bereich der Mittel-
phalanx ragte der Twmor einerseits zapfenférmig zur Streckseite
vor, andererseits bestanden hier radialseitig Verbindungen zur
Sehnenscheide. Die histologische Befundung ergab ein mesen-
chymales Geschwulstgewebe mit ausgeprigten myxoiden Veran-
derungen und zahlreichen Vater-Pacinischen Lamellenkorper-
chen, und es wurde somit die Diagnose Pacinisches Neurofibrom
gestellt.

In den folgenden drei Jahren kam es erneut zu einer Tumorpro-
gression. Die Geschwulst war palmar an allen drei Gliedern des
I1I. Strahls lokalisiert und breitete sich im Bereich des Grund-
und Mittelglieds zur Streckseite aus. Zusitzlich war zwischen
dem II. und III. Finger eine tumordse Verdickung palpabel, die
sich bis zur distalen Hohihandbeugefurche ausdehnte. Aufgrund
der Weichteilschwellung bestand eine Bewegungseinschrankung
des Fingers. Rontgenaufnahmen des III. Fingerstrahls wiesen
sowohl am Kopfchen des III. Mittelhandknochens als auch an
der Basis des Mittelglieds durch das Tumorwachstum hervor-

249



Handchir. Mikrochir. Plast. Chir. 30 (1998)

N. Mader und Mitarb.

Prioperative Ansicht der rechten Hand von beugeseitig und
radial. Die sichtbaren und tastbaren Weichteilverdnderungen sind ange-
zeichnet.

Abb. 1

gerufene Lakunen auf. Aufgrund der Gréfe der Tumoren und
der stark eingeschrinkten Beweglichkeit in den Fingergelenken
des III. Strahls wurde die Indikation fiir die zweite Operation
gestellt.

Zweite Operation (Februar 1994):

Es erfolgte eine ausgedehnte Tumorresektion palmar unter
Schonung der GefiBnervenbiindel des III. Fingers.

Postoperativ zeigte sich eine deutliche Besserung der Finger-
beweglichkeit bei bestehenden leichten Sensibilitatsstérungen im
Bereich der Fingerkuppe.

Innerhalb von zehn Monaten kam es neuerlich beugeseitig in
Hohe des Grundgelenks sowie radiodorsal im Bereich zwischen
Grund- und Endgelenk zum Tumorwachstum (Abb. 1).

Bei der Kklinischen Untersuchung vor der dritten Operation fand
sich ein Streckdefizit von 10 Grad und ein Beugedefizit von
20 Grad im Mittelgelenk. Die Bewegungsumfinge im Grund-
und Endgelenk lagen weitgehend im Normbereich (Grundge-
lenk: 20-0-80, Mittelgelenk: 0-10-80, Endgelenk: 5-0-70). Die
Zwei-Punkte-Diskrimination betrug beugeseitig an allen Finger-
nerven 7 mm, streckseitig im Bereich des V./VI. Fingernervs
9 bis 10 mm. Die Feinnadelangiographie der A. brachialis zeigte
eine deutliche Spastizitit der peripheren Gefale des III. Strahls
sowie eine inkomplette Darstellung der GefaBarchitektur der
Hohlhand. Bei Réntgenaufnahmen der Hand imponierte eine
zystische Aufhellung im Bereich der Basis des Mittelglieds des
III. Fingers (Abb. 2).
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Abb. 2 Rdntgenaufnahme dorso-palmar und schréag-seitlich. Basisnahe
zystische Aufhellung im Bereich des Mittelglieds des dritten Fingerstrahls.

Dritte Operation (Dezember 1994):

Die Anwendung mikrochirurgischer Praparationstechnik ermog-
lichte die Tumorresektion unter Schonung und Erhaltung der
palmaren und dorsalen Fingernerven. Es wurden perlschnurartig
angeordnete, prall-elastische und gut verschiebliche, knotige
und zum Teil zystisch anmutende Weicliteilgebilde entfernt,
die insgesamt als 7 cm langer und bis 1,5 cm dicker Tumorstrang
imponierten (Abb. 3 a bis ¢). Die Ausbreitung des Tumors schien
intraoperativ dhnlich einem plexiformen Neurofibrom (Abb.
3 c). Die histologische Befundung verifizierte jedoch ein myxoi-
des Neurofibrom (Abb. 4). Im histologischen Vergleich ergab
auch der Befund der ersten Operation ein myxoides Neurofi-
brom. Ein Pacinisches Neurofibrom (bei dem per definitionem
rezeptordhnliche Strukturen als {iberwiegendes Element auftre-
ten) konnte somit nicht bestitigt werden.

Der postoperative Verlauf war komplikationslos. Die Patientin
konnte wieder ein Jahr in der Landwirtschaft titig sein und
einen Sechs-Personen-Haushalt versorgen. Es entwickelte sich
allerdings neuerlich ein Tumorrezidiv, so daB eine vierte Opera-
tion fiir nétig erachtet wurde.

Vierte Operation (Dezember 1995):

Es wurden Tumoren, die beugeseitig im Bereich des Grundglieds
vorwiegend radialseitig sowie lber dem Mittelgelenk und im
Bereich des Mittelglieds vorwiegend ulnarseitig lokalisiert wa-
ren, entfernt. Die streckseitig liber dem Mittel- und Endglied
gelegenen tastbaren zystischen Tumoren wurden ebenfalls ex-
stirpiert. Auch hier ergab die histologische Aufarbeitung des
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Abb. 3 a bis ¢
gener N. digitalis palmaris proprius des N. medianus. b) Dorsale Ansicht
mit freigelegtem N. digitalis dorsalis des N. radialis. €) Tumorstrang, von
radio-dorsaler Seite des Ili. Strahls entfernt, makroskopisch einem plexi-
formen Neurofibrom &hnlich.

Intraoperative Ansicht. a) Palmare Ansicht, angeschlun-

Tumors ein myxoides Neurofibrom, identisch zu den Vorbefun-
den.

Sechs Monate nach dieser Reoperation fand die bisher letzte
ambulante Kontrolle statt, jedoch ohne Nachweis eines weiteren
Tumorwachstums. Das funktionelle Endergebnis wird in den
Abbildungen 5 a bis ¢ demonstriert. Die Priifung der Finger-
beweglichkeit ergab ein Streckdefizit von 30 Grad im Mittel-
gelenk (Abb. 5 ¢) sowie von 5 Grad im Endgelenk (Grundgelenk:
15-0-90, Mittelgelenk: 0-30-80, Endgelenk: 0-5-75). Die Zwei-
Punkte-Diskrimination an der Fingerbeere war mit 15 mm
deutlich erhoht. Weiter gab die Patientin zeitweise auftretende

Abb. 4 H.E.-Férbung: Myxoides Neurofibrom - irreguldr angeordnete,
spindelférmige Tumorzellen in einer extrem myxoiden Matrix.

Abb. 5 a bis ¢ Postoperatives Ergebnis sechs Monate nach der letzten
Operation. a) Streckung der Finger, Ansicht von palmar. b) Beugung der
Finger. c) Streckung der Finger, Ansicht von ulnar, Streckdefizit von 30 Grad

im Mittelgelenk des Ili. Fingers.
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Paristhesien im Bereich der Mittel- und Endphalanx an. Passa-
gere schmerzlose Schwellungen des III. Strahls zeigten deutliche
Besserungstendenz durch Ausmassieren.

Diskussion

In Anbetracht der seltenen Lokalisation der hier beschriebenen
Tumoren erachten wir unseren Fall fiir besonders erwihnens-
wert. Die Tumoren entwickelten sich multifokal vorwiegend von
mikroskopisch kleinen Nebenisten des N. medianus und des N.
radialis. Durch mikrochirurgische Operationstechnik gelang es,
die im Operationsgebiet gut sichtbaren Tumoren zu exstirpieren
und dabei sowohl die palmaren als auch die dorsalen Finger-
nerven zu erhalten. In der vergleichenden Literatur konnten wir
keine Fallbeschreibung einer segmentalen Neurofibromatose mit
multifokalem Ursprung im Bereich der Hand finden. So wird in
drei Arbeiten Giber solitire Neurofibrome der Hand lediglich ein
Nerv als Ausgangsstruktur des Tumors erwahnt (Nagey und
Mitarb. 1990) beziehungsweise wird die nervale Ursprungsstruk-
tur nicht naher beschrieben (Strickland und Steichen 1977,
Oshman und Mitarb. 1988, Zanotti und Mitarb. 1988).

Schwannome (WHO: Neurolemmome) und Neurofibrome sind
die am hdufigsten beobachteten neurogenen Handtumoren
(Rudigier 1990). Fiir die Diagnosestellung eines Neurofibroms
ist eine histologische Abgrenzung gegeniiber Schwannomen un-
erlaBlich. Letztere sind durch eine Proliferation von Schwann-
schen Zellen gekennzeichnet und entwickeln sich innerhalb von
Nervenscheiden. Sie werden daher von einer echten, aus Epi-
neurium bestehenden Kapsel umfaB3t. Histomorphologisch wird
der Tumor, der im Gegensatz zu Neurofibromen die peripheren
Nerven nicht diffus durchwéachst und daher meist in toto ohne
motorische und sensible EinbuBen exstirpiert werden kann, von
zwel alternierenden Komponenten bestimmt, und zwar den
zellreichen (Antoni-A) und den myxoiden (Antoni-B) Arealen
(Strickland und Steichen 1977, Kleinman und Mitarb. 1985,
Enzinger und Weiss 1995). Neurofibrome treten multipel im
Rahmen der autosomal dominant vererbten von Recklinghau-
senschen Krankheit (Neurofibromatose Typ 1) auf. Haufiger
findet man sie jedoch solitir ohne begleitende Stigmata dieser
Phakomatose.

Neurofibrome erscheinen umschrieben, sind aber nicht einge-
kapselt (eine Ausnahme stellt das plexiforme Neurofibrom dar)
(Enzinger und Weiss 1995). Die Pluripotenz der Neurofibrom-
Stammzelle manifestiert sich durch das Nebeneinander verschie-
dener zelluldrer Differenzierungen (Schwann-Zellen, peri- und
endoneurale Fibroblasten) und kann auch vom iiblichen zyto-
histologischen Bild abweichen (zum Beispiel epitheloide Forma-
tionen, Melaninsynthese). Die gewebliche Struktur wird durch
die Interzellularsubstanz modifiziert und im Lichtmikroskop
durch Neurofibrom-Varianten (zum Beispiel myxoide, zellreiche
Neurofibrome) reflektiert. Eine seltene Variante des Neurofi-
broms stellt das 1952 von Prichard und Custer beschriebene
Pacinische Neurofibrom dar, bei dem Vater-Pacini-Lamellenkor-
perchen im Gewebsbild dominieren.

Bei unserer Patientin ergab die histologische Befundung aller
Operationspraparate ein myxoides Neurofibrom.

Eine wesentliche Besonderheit der Neurofibrome besteht darin,
daB sie im Gegensatz zu den meisten anderen Weichgewebstu-
moren entarten kénnen - vorzugsweise bei der von Reckling-
hausenschen Krankheit. In diesem Fall wird das Risiko einer
malignen Transformation in ein Neurosarkom mit 13 bis 15
Prozent (Enzinger und Weiss 1995) angegeben. Solitdre Neuro-

fibrome hingegen neigen deutlich seltener zur malignen Entar-
tung (Stack 1960, Enzinger und Weiss 1995). Dennoch diirfen
alle Neurofibrome aufgrund der Sarkomgefahrdung nicht ohne
zwingenden Anlal bestrahlt werden.

Bei unserer Patientin ergab keine der histologischen Untersu-
chungen der Operationspriparate einen Hinweis auf maligne
Entartung.

Die periphere Form der Neurofibromatose (Typ 1, von Reckling-
hausen) ist ein phakomatdses neurokutanes Syndrom. Es wird
phéanotypisch in der klassischen Form durch multiple Neurofi-
brome, fleckartige Hautpigmentierungen (mehr als sechs soge-
nannte Café-au-lait-Flecken, mit mehr als 1,5 cm Durchmesser),
axillire Pigmentierung, pigmentierte Hamartome der Iris
(Lisch-Knoten) und durch weitere mégliche krankheitsassozi-
ierte Veranderungen (endokrine Anomalien, Skelettldsionen,
geistige Storungen, synchron vorkommende Tumoren) geprigt
(McKusick 1994).

Da bei unserer Patientin die Neurofibrome nur an einem Extre-
mitatensegment lokalisiert sind, nur ein Café-au-lait-Fleck im
Halsbereich und nur ein zystischer Knochendefekt im Bereich
des Mittelglieds des dritten Strahls nachweisbar sind, ist eine
definitive Zuordung der beschriebenen segmentalen Neurofibro-
matose zu der Neurofibromatose Typ 1 nicht mdglich. Es
erscheint gerechtfertigt, das heterogene Krankheitsbild der vor-
gestellten Patientin der Gruppe der Neurofibromatosen Typ IV
(Riccardi) zuzuordnen. In dieser Gruppe werden sidmtliche Va-
rianten und atypische Félle von Neurofibromatosen zusammen-
gefaBt, die nicht eindeutig in die klassischen Formen der Neu-
rofibromatosen Typ 1 (periphere Form), Typ 2 (zentrale Form)
oder Typ 3 (gemischte zentrale und periphere Form) eingeordnet
werden konnen (McKusick 1994).

Bei dem radiologisch nachgewiesenen zystischen Knochendefekt
im Bereich der Basis des Mittelglieds des III. Fingers der Patien-
tin handelt es sich um eine Tumorinfiltration des Knochens.

Hinsichtlich des Verlaufes zeichnete sich die von uns prasentierte
segmentale Neurofibromatose durch eine Wiederkehr der Tu-
moren aus. Es konnte allerdings nicht immer verifiziert werden,
ob ein echtes Rezidiv vorlag oder ob ein neuer Tumor im
unmittelbaren Nachbargewebe entstanden war. Hingegen wird
von Strickland und Steichen (1977), Oshman und Mitarb. (1988},
Nagey und Mitarb. (1990) sowie auch von Niizuma und Iijima
(1991) Gber postoperativ symptom- und rezidivireie Verldufe bei
den von ihnen beschriebenen Féllen berichtet.

Aufgrund des rezidivierenden Verhaltens des Tumors haben wir
mit unserer Patientin auch eine Segmentresektion des III. Finger-
strahls besprochen, welche von ihr zur Zeit wegen gut erhaltener
Motorik und Sensibilitit bei unverinderter Kraft der Hand
abgelehnt wird.
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Zusammenfassung

Die aktinische Plexus brachialis-Lésion zeichnet sich durch
einen progredienten und irreversiblen Verlauf aus. Bisher ist
keine wirksame Prophylaxe und Therapiemdglichkeit bekannt.
Durch Neurolysen konnte in der eigenen Serie in einigen Fallen
eine Schmerzlinderung, aber keine Verbesserung der sensiblen
oder motorischen Funktion erreicht werden.

An unserer Abteilung wurde versucht, durch Deckung des
betroffenen Areals mit Muskel- oder Gleitgewebslappen nach
Neurolyse eine Verbesserung der lokalen Durchblutung und
damit eine Regeneration des Nervengewebes zu erreichen.

In den letzten zwanzig Jahren wurden an unserer Abteilung
25 Patienten mit aktinischer Plexus brachialis-Lision operiert;
bei 18 Patienten konnten wir den Operationserfolg tiberprifen.
Eine Verbesserung der Sensibilitdt oder der Motorik konnte in
keinem Fall erzielt werden. Die Schmerzsymptomatik konnte bei
83% der betroffenen Patienten gelindert werden, sowoh! durch
alleinige Neurolysen als auch in Kombination mit einer Lappen-
plastik. Die Schmerzlinderung ging oft mit einer Funktionsein-
buBle einher. Auch ein neuerliches Auftreten der Schmerzzu-
stdnde einige Zeit nach der Operation wurde beobachtet.

Schliisselworter: Plexus brachialis-Lasion — Strahlentherapie —
Tumoren (Mamma-Karzinom, Hodgkin-Lymphom) — Neurolyse
— Muskel- und Gleitgewebslappen ~Schmerzbehandlung

Aktinische Plexus brachialis-Lision

Aus der Universitatsklinik fur Chirurgie, Klinische Abteilung fiir Wiederherstellende und
Plastische Chirurgie, Wien (Leiter: Univ.-Prof. Dr. M. Frey) und dem *Klinischen Institut fiir
Klinische Pathologie der Universitdtsklinik Wien (Leiter: Univ.-Prof. Dr. D. Kerjaschki)

Summary
Radiation-Induced Brachial Plexus Lesions

Radiation-induced brachial plexus lesions are progressive and
irreversible complications. Until now, there is no way to success-
ful prevention and treatment of this problem. In our series, relief
of pain could be achieved by neurolysis in some cases, but there
was no recovery of sensory and motor function.

In order to improve the vascularity and nerve tissue regenera-
tion, we performed muscle or gliding tissue flaps after neurolysis
in our department.

Since 1975, 25 patients who developed radiation-induced plexo-
pathy were treated in our department. We foliowed 18 patients
to evaluate the benefits of our surgical intervention. None of the
patients had improvement of their sensory or motor impairment.
Relief of severe pain was achieved in 83% either by neurolysis
only with or without muscle or gliding tissue flap. In some cases,
paresis worsened postoperatively. We also observed a return of
severe pain after the operation.
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Einleitung

Die aktinische Plexus brachialis-Lision ist eine gefiirchtete
Spitfolge nach Strahlentherapie vor allem beim Mammakarzi-
nom und Hodgkin-Lymphom.

In der Literatur der letzten finf Jahre wird die Inzidenz dieser
Bestrahlungsfolge je nach Autor zwischen 1 bis 19 % angegeben.
Sie steigt mit der pro Fraktion verabreichten Strahlendosis und
ist hoher bei jungen Patienten sowie bei zusatzlich durchge-
filhrter Chemotherapie oder Axilladissektion (Powell und Mit-
arb. 1990, Pierce und Mitarb. 1992, Olsen und Mitarb. 1993).
Charakteristisch fiir die aktinische Plexus brachialis-Lasion ist
der progrediente und irreversible Verlauf und die sehr lange
Latenzzeit. Die Differentialdiagnose zu einem Tumorrezidiv im
Plexusbereich ist aufgrund der sehr dhnlichen Beschwerden
schwierig und zuverladssig erst nach Aufarbeitung der intraope-
rativ gewonnenen Histologie zu stellen. Die Beschwerden der
Patienten sind meist Kombinationen aus Schmerzen, sensiblen
und motorischen Ausfillen im Bereich der Hand. Je nach
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Schweregrad der Symptomatik kénnen vier klinische Stadien
nach Le-Quang (1991) unterschieden werden:

— Stadium I:  sensible Ausfille ohne Schmerzen

— Stadium II: sensible und motorische Ausfalle ohne Schmer-
zen

— Stadium III: sensible Ausfille mit Schmerzen

— Stadium IV: sensible und motorische Ausfille mit Schmerzen

Der Pathomechanismus der aktinischen Plexusldsion ist bis
heute nicht vollstindig geklart. Diskutiert werden eine direkte
aktinische Schidigung der Myelinscheiden und Axone, eine
mechanische Kompression durch die Strahlenfibrose sowie die
Minderdurchblutung durch Schéden der kleinen versorgenden
BlutgefaDe.

Konservative Therapieversuche blieben bisher in bezug auf die
Parese erfolglos. Durch eine chirurgische Intervention kann nur
im Frithstadium eine Verbesserung der Symptomatik erzielt
werden (Le-Quang 1991, Hierner und Berger 1997).

Wir haben in den letzten Jahren versucht, durch Deckung der
neurolysierten Faszikel mit Muskel- oder Gleitgewebslappen die
Durchblutungssituation im epineuralen Gewebe zu verbessern.
Damit sollte eine Regeneration der motorischen und sensiblen
Funktion sowie langfristig eine Schmerzfreiheit erreicht werden.
Wir haben den Erfolg dieses Therapiekonzeptes sowie die
Operationsergebnisse nach Neurolyse ohne Lappenplastik tiber-
priift.



