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Der interessante Fall

Kongenitales Fibrosarkom am linken Zeigefinger -
ein ungewohnlicher Fall

Congenital Fibrosarcoma of the Left Index Finger — An Unusual Case
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Zusammenfassung

v

Das infantile Fibrosarkom ist ein seltener mesen-
chymaler Weichteiltumor im Kleinkindalter, der
sich am hdufigsten an den peripheren Extremita-
ten entwickelt. Die Diagnostik ist fiir Kliniker und
Pathologen gleichermaRBen eine Herausforde-
rung, da die Ldsion zu Beginn makroskopisch
hdufig einem Himangiom gleicht. Uns wurde ein
4 Monate alter Knabe mit einem stark vaskulari-
sierten Tumor des linken Zeigefingers vorgestellt,
der bereits auswadrts bioptisch als kapilldres Ha-
mangiom diagnostiziert und sowohl intraldsio-
nal als auch systemisch mit Kortison behandelt
wurde. Bei Ulzeration und drohender Infektions-
gefahr der Lasion erfolgte die zeigefingererhal-
tende Tumorresektion. Die histologische Aufar-
beitung war nicht eindeutig, die PCR ergab ein
juveniles Fibrosarkom. 2 Jahre postoperativ ist
der Knabe rezidivfrei.

Abstract

v

Congenital fibrosarcoma is a rare mesenchymal
soft tissue tumour, which most commonly de-
velops in the peripheral extremities during in-
fancy. Diagnostic work-up is a challenge for clini-
cians and pathologists alike, because in many
cases the lesion initially resembles a haemangioma
on macroscopic inspection. A 4-month-old boy
presented with a strongly vascularised tumour of
the left index finger, which had been diagnosed
as a capillary haemangioma by means of a biopsy
performed in another facility. The lesion had
been treated with systemic and intralesional cor-
tisone injections. Due to ulceration and the risk
of infection, the tumour mass was resected with
the index finger being preserved. The histological
appearance was inconclusive. PCR revealed a
congenital fibrosarcoma. 2 years after surgery,
the boy is free from recurrence.

Einleitung

v

Beim juvenilen oder kongenitalen Fibrosarkom
handelt es sich um einen schnell wachsenden
Jow grade’ Weichteiltumor, der sich im Sdug-
lings- und Kleinkindalter manifestiert [1]. Bei
etwa einem Drittel der Patienten besteht er be-
reits bei der Geburt, bei ungefdhr der Halfte der
Kinder wird er bis zum dritten Lebensmonat er-
kannt [2]. Nahezu alle Tumoren treten bis zum
Ende des ersten Lebensjahres auf, sie machen
12% aller Malignome im Kindesalter aus, wobei
Knaben etwas hdufiger betroffen sind als Mad-
chen [3]. Die Hauptlokalisation sind die periphe-
ren Extremitdten (Unterarm, Hand, Unterschen-
kel und FuB) sowie Kopf und Hals, seltener
(ca. 7%) wird eine intaabdominelle oder retrope-
ritoneale Lokalisation oder eine Manifestation in
Herz oder Lunge beschrieben [2,4].

Meist zeigt sich der Tumor als schmerzlose, wei-
che und gefifSreiche Schwellung, die unscharf

begrenzt und lobuliert ist. Manche Tumoren kon-
nen in wenigen Wochen ihre Gréf3e verdoppeln,
einbluten und zentrale Nekrosen aufweisen oder
ganze Extremitdten deformieren [2].
Radiologisch zeigt sich neben der Weichteil-
schwellung eine kortikale Verdickung des darun-
terliegenden Knochens, selten auch eine Kno-
chendestruktion [6].

MRI und Ultraschall sind zur Diagnosestellung
hilfreich und kénnen auch bereits in der Pra-
nataldiagnostik herangezogen werden [4,5].

Fallbericht

v

Es wurde ein 4 Monate alter Sdugling mit einem
nahezu den gesamten linken Zeigefinger von der
Grundgliedbasis bis zum Nagelfalz einnehmen-
den gefdRreichen Tumor mit beginnender zent-
raler Nekrose vorgestellt (c Abb. 1).
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- Der interessante Fall

Der Knabe wurde als zweites Kind einer gesunden Familie in
Tschetschenien nach unauffdlliger Schwangerschaft reif gebo-
ren. Es fanden sich keine Erkrankungen oder Fehlbildungen.
Der Mutter fiel am ersten postpartalen Tag eine Schwellung des
linken Zeigefingers auf. Der im Heimatkrankenhaus hinzugezo-
gene Chirurg iberwies den Sdugling im Alter von 6 Wochen an
eine groere russische Klinik, an der Triamcinolon intraldsional
appliziert wurde. Bei fehlendem Therapieerfolg wurde er 4 Wo-
chen spater an einer onkologischen Abteilung vorgestellt. Dort er-
folgte die 2-malige Tumorbiopsie mit dem miindlich {iberlieferten
Ergebnis eines kapilldaren Himangioms. Der Knabe erhielt fiir 10
Tage Prednisolon per os. Die Familie migrierte nach Osterreich.
Zum Zeitpunkt der Erstvorstellung des Kindes zeigte es sich in
gutem Allgemeinzustand und altersentsprechend entwickelt.
Der linke Zeigefinger befand sich durch die livide weiche Tumor-
masse in Beugestellung, Mittel- Ring und Kleinfinger wurden
nach ulnar verdrangt; es bestand bereits streckseitig eine zent-
rale Nekrose (© Abb. 1a). Das Rontgenbild der linken Hand zeigte
ein auffdllig konfiguriertes Zeigefingergrundglied und den ver-
mehrten Weichteilschatten (© Abb. 1b).

Operation: In Oberarmblutleere wurde ein streckseitiger langs-
gerichteter Hautschnitt von proximal des MCP-Gelenks bis zum
Nagelwall unter Einbeziehung der Nekrosezone durchgefiihrt,

Abb. 1 Erstvorstellung nach 2-maliger Gabe

von Cortison intraldsional - linke Hand mit einem
groRBen Tumor fast zirkular den ganzen Zeigefinger
einnehmend a von der Streckseite, beginnende
Nekrose nach Infiltration mit Trimacinolon, der
Zeigefinger ist durch die Tumormasse in Beugestel-
lung fixiert b pradoperatives Rontgenbild.

Abb. 2 intraoperativer Situs a exulzerierter,
blutender Tumor am linken Zeigefinger b fixierte
Beugestellung des Zeigefingers c Praparation des
Tumors sowie aller GefdR- und Nervenbiindel unter
Annahme eines auswarts histologisch diagnosti-
zierten Himangioms.

sodass der Tumor unter Schonung der beiden palmaren GefaR3-
nervenbiindel und des dorsalen ulnaren GefdRnervenbiindels
entfernt werden konnte (© Abb. 2a-c). Der dorsale radiale Fin-
gernerv war in der Tumormasse eingescheidet und musste rese-
ziert werden. Der Tumor breitete sich radial am Grundglied un-
ter die Strecksehne und die Streckerhaube am MCP-Gelenk aus
und reichte distal am Grundglied nach intraossdr. Der {iber-
schiissige Hautmantel wurde entfernt und ein primdrer Wund-
verschluss erzielt.

Die Nachbehandlung erfolgte mit festem Stiitzverband bis zum
Unterarm, die Nahtentfernung konnte am 14. postoperativen
Tag durchgefiihrt werden. Histologisch konnte die Diagnose ei-
nes infantilen Fibrosarkoms gestellt und die Translokation
t(12;15) molekularpathologisch gesichert werden.

Im weiteren Verlauf durfte der Knabe den Finger spontan bewe-
gen. Die Mutter wurde in Narbenmassage und kontrollierter
passiver Bewegungsiibung unterwiesen. Bis auf ein anfdnglich
geringes aktives Streckdefizit zeigte sich ein vollig unkompli-
zierter postoperativer Verlauf. Die Funktion des linken Zeigefin-
gers ist vollstindig wiederhergestellt (© Abb. 3a-d).

Die weiteren 3-monatlich durchgefiihrten Kontrollunter-
suchungen ergaben bis 24 Monate postoperativ keinen Hinweis
auf ein Rezidiv oder eine Metastasierung.
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Diskussion

v

Durch sein gefdRreiches Erscheinungsbild und die Manifestation
im frithen Kleinkindalter kann das kongenitale Fibrosarkom zu
Beginn klinisch mit einem Himangiom verwechselt werden [4].
Dies war auch bei unserem Patienten der Fall. Der Therapiever-
such mit Kortison in seinem Heimatland zeigte keinen positiven
Effekt, die histologische Untersuchung der Tumorbiopsie wurde
als Himangiom fehlinterpretiert.

Bei unserer Erstbegutachtung lag bereits eine zentrale Tumor-
nekrose mit rasch fortschreitender Ulzeration und Blutung vor,
sodass bei drohender Infektionsgefahr auf eine neuerliche Biopsie
prdoperativ verzichtet werden musste und die zeigefingererhal-
tende Tumorresektion durchgefiihrt wurde. Der Tumor hatte die
GefdR-Nerven-Biindel umwachsen und durchbrach die Kortika-
lis radial am Grundglied.

Die histologische Diagnostik des Tumorprdparates war nicht ein-
deutig, wohl bedingt durch die vorherige intraldsionale Applika-
tion von Triamcinolon. Immunhistochemisch konnte in den
Tumorzellen Vimentin und muskelspezifisches Aktin nachgewiesen
werden, nicht aber EMA (epithelial membrane antigen), CD34
und S100-Protein. Durch eine zweite Befundung einer Referenz-
pathologie konnte in der spezifischen PCR die Diagnose durch die
typische Translokation ETV6-NTRK3 t(12;15) gestellt werden [3].
Obwohl das Zellbild des kongenitalen Fibrosarkoms dem des
adulten Fibrosarkoms - mit biindelférmigen Faszikeln aus solid
geordneten Spindelzellen in fischgratférmiger Anordnung - sehr
dhnlich ist, verhdlt es sich klinisch deutlich weniger aggressiv
[5]. Die 5-Jahres-Uberlebensrate wird mit bis ca. 90% angegeben,
die Entwicklung von Metastasen in 8% und die Rezidivrate mit
etwa 10-20% [1]. Fdlle von Spontanregression sind ebenso be-
schrieben wie Regression nach inkompletter Resektion [3].

Die RO-Resektion sollte in jedem Fall angestrebt werden. Eine
neoadjuvante Chemotherapie ist zur Verkleinerung sehr grof3er
Tumormassen indiziert [7]. Die Chemotherapie alleine wird bei
inoperablen, eine gesamte Extremitdt einnehmenden Tumor-
massen angewandt. Die Amputation ist nur bei ausbleibendem
Erfolg der Chemotherapie oder extensiver Einscheidung der
neurovaskuldren Strukturen indiziert [4,5].

Der interessante Fall

Abb. 3 Funktionelles Ergebnis 2 Jahre postope-
rativ a, b Spitz-und Schliisselgriff sind maglich, die
Narbe ist kaum sichtbar ¢, d Fingerbeugung-FKHA
0,5cm, Fingerstreckung kann uneingeschrankt
durchgefiihrt warden.
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