Leitlinie Dermatofibrosarcoma protuberans

Definition

Das Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) ist ein fibrohistiozytarer, ausschlie3lich
an der Haut vorkommender Tumor von intermediarer Malignitat. Er wachst langsam
lokal infiltierend und metastasiert nur selten. Der Tumor ist vorwiegend am Stamm
sowie an den proximalen Abschnitten der Extremitaten lokalisiert und neigt zu lokalen
Rezidiven. Die Haufigkeit ist sehr selten (unter 1 pro 100.000 Einwohner und Jahr).

Diagnostik

Klinische Untersuchung

Das DFSP ist ein hautfarbener, manchmal braun-gelb oder rétlich tingierter, flach er-
habener, derber und unregelmafdig konfigurierter Tumor, der sich an der
Dermis-Subkutis-Grenze entwickelt und auch in die tiefe Subkutis bis in die Muskula-
tur eindringen kann. Eine sichere klinische Diagnose ist nicht moglich.

Histologie

Die Diagnose wird histologisch nach einer Inzisionsbiopsie, seltener durch Exzisions-
biopsie gestellt. Die Abgrenzung gegen das atypisch konfigurierte Dermatofibrom und
Dermatomyofibrom einerseits und gegen die prognostisch viel unglnstigeren malig-
nen fibrosen Histiozytome andererseits kann durch immunhistologische Untersuchun-
gen verbessert werden. Das DFSP weist meist deutliche Positivitat gegen CD 34 auf,
wahrend es mit Anti-Faktor-Xllla im Gegensatz zum Dermatofibrom negativ reagiert.
Sind melaninhaltige dendritische Zellen in die Tumoren eingelagert, so sind die Be-
zeichnungen pigmentiertes DFSP oder

Bednar-Tumor Ublich. Gelegentlich finden sich im Tumor entdifferenzierte, fibrosarko-
matdse Anteile, die sich immunhistochemisch von den besser differenzierten Anteilen
durch geringe Anfarbung mit CD 34 unterscheiden und mdglicherweise flur Fernme-
tastasen verantwortlich sind.

Apparative Untersuchungen

Zur Ausbreitungsdiagnostik sind bei Rezidiven oder bei fibrosarkomatésen Typen
Lymphknotensonographie und Rontgen-Aufnahme des Thorax empfehlenswert. Die
praoperative Vermessung der Tumorausdehnung mittels Ultraschall lasst nur bedingt
Aussagen Uber die wirkliche Infiltration zu. Gleiches gilt fur CT- und MRT-Aufnahmen,
welche feinstrangige, subklinische Auslaufer nicht erfassen.

Stadieneinteilung und Prognose

Das DFSP wachst lokal destruierend. Lokalrezidive sind haufig und werden in bis zu
80% der Patienten beobachtet. Lymphknotenmetastasierungen treten sehr selten auf;
Uber Fernmetastasierung in die Lunge wird in ca. 5%, meist nach zuvor aufgetretenen
Lokalrezidiven oder bei Tumoren mit fibrosarkomatdosen Anteilen, berichtet.



Eine verbindliche Stadieneinteilung existiert nicht. Die in der Tabelle angegebene
einfache Einteilung kann Anwendung finden. Eine zusatzliche Unterteilung des Stadi-
ums | in la -ohne und Ib -mit sarkomatdsen Anteilen wurde vorgeschlagen.

Stadium Definition

Stadium | Primartumor

Stadium | Lokoregionare Rezidive
Stadium 1l Fernmetastasierung
Therapie

Operative Therapie

Die Therapie der Wahl beim DFSP ist die operative Therapie. Wegen des lokal infilt-
rierenden Wachstums mit asymmetrischen subklinischen Auslaufern, die langstreckig
in horizontaler Richtung verlaufen konnen, gewahrleistet nur die systematische
histographische Schnittrandkontrolle hohe Rezidivfreiheit.

Histographisch kontrollierte Chirurgie

Die histologische Aufarbeitung des mit einer topographisch orientierten Markierung
versehenen Exzidats sollte im Paraffinschnittverfahren durchgefihrt werden, da
Kryostatschnitte zu falsch negativen Ergebnissen fuhren konnen. Die Verwendung
immunhistologischer Farbungen mit Anti-CD 34 kann hilfreich sein.

Die Sicherheitsabstande bei der Primarexzision oder evtl. notwendigen Nachexzisio-
nen sollten in der Regel 1 cm betragen. Bei ausgedehnten Tumoren, sowie bei Tumo-
ren in schwieriger Lokalisation oder mit unklarer Abgrenzung, sollte der Defekt bis
zum Nachweis der kompletten Entfernung aller Tumoranteile offen gelassen werden.
Lokalrezidive werden bei diesem Vorgehen zwischen 0 und 3% beobachtet.

Konventionelle Chirurgie

Auch wenn unverhaltnismalig grolde Sicherheitsabstande von 3 bis 5 cm eingeplant
werden, sind alle nicht Schnittrand-kontrollierten Verfahren infolge der spezifischen
lokalen Infiltration des DFSP mit einem hoheren Rezidivrisiko belastet.

Strahlentherapie

Das DFSP gilt als strahlensensibler Tumor und durch eine postoperative Bestrahlung
kann das lokale Rezidivrisiko wesentlich gesenkt werden. Eine Indikation zur primaren
oder postoperativen Strahlentherapie besteht bei Inoperabilitdt, R1- oder R2-
Resektion oder knappem Sicherheitsabstand. Auch bei Zustand nach mehrfachen
Rezidiven wird eine Bestrahlung empfohlen. Das Zielvolumen umfasst dann die Peri-
martumormanifestation einschlieldlich der postoperativen Narben sowie einen Sicher-
heitsabstand von 3 bis 5 cm. Die Gesamtdosis betragt 46 bis 60 Gy in konventioneller
Fraktionierung.

Systemische Therapie

Eine wirksame Chemotherapie ist nicht bekannt. Allerdings ermoglichen neue patho-
genetische Kenntnisse eine wirksame zielgerichtete Therapie. Bei der Mehrzahl der
Patienten erfolgt eine kontinuierliche Stimulation der Tumorzellen Uber den PDGF(
-Rezeptor, welcher mit einem Thyrosinase-Inhibitor unterbrochen werden kann. Dieser
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Wirkungsmechanismus konnte mit Imatinib (Glivec®) an DFSP-Zellen in vitro und in
vivo erfolgreich nachgewiesen werden. Imatinib kann bei inoperablem, rezidivieren-
dem oder metastatischem DFSP als zugelassene Substanz eingesetzt werden.

Nachsorge

Allgemeine Empfehlungen zur Nachsorge des DFSP liegen nicht vor. Die Nachsorge
richtet sich vor allem auf die frihzeitige Erfassung von Lokalrezidiven. Hierzu sind Kli-
nische Untersuchungen in zunachst halbjahrlichen Abstanden uber drei Jahre, danach
in jahrlichen Abstanden sowie Selbstuntersuchungen der Patienten zu empfehlen.
Lymphknotenmetastasierungen sind gegenitber Fernmetastasierungen (besonders
Lunge) sehr selten. Eine klinische Kontrolle der Lymphknotenregion scheint ausrei-
chend. Halbjahrliche Réntgen-Thorax-Aufnahmen empfehlen sich bei den selten vor-
kommenden fibrosarkomatos entdifferenzierten Tumoren.
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