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Juvenile Fibromatoses 
Summary. Six cases of juvenile fibromatoses with 20 neoplasms controlled by biopsy are 

reported. The result of compared morphologic investigations is shown during an average 
observation period of six years; further it has been tried to state precisely the fibromatoses 
position in the mesenchymalic lesions system. 

Zusammen]assung. Bericht über 6 juvenile Fibromatosen mit 20 bioptisch kontrollierten 
Neubildungen. Das Ergebnis der morphologischen Vergleichsuntersuchungen bei durchschnitt- 
lich 6j~hriger Beobachtungszeit wird mitgeteilt und der Versuch unternommen, die Stellung 
der Fibromatosen im System mesenchymaler Erkrankungen zu pr~zisieren. 

Das Bedürfnis ,  be s t immte  F o r m e n  mesenchymaler  Gewebsprol i fera t ionen 
zwischen den F i b r o m e n  einerseits  und  den F ib ro sa rkome n  anderersei ts  anszu- 
gl iedern und  neu zu definieren,  g ründe t  sich auf einige wesenthche Beobachtungen ,  
denen Kl in iker  und  Pa tho logen  erst  in den le tz ten  zwei J a h r z e h n t e n  auf  die Spur  
gekommen  sind. Wie  auf anderen  Gebie ten  der  Onkologie reichen auch hier im 
Grenzgebie t  des noch Guta r t igen  und  schon Bösar t igen  morphologische Methoden  
n icht  immer  aus, eine gegebene Neub i ldung  sicher zu klassifizieren. 

Die Potenz der undifferenzierten Mesenchymzelle, Entwicklung und Reifung vielfältiger 
Zellformen und paraplastischer Substanzen zu induzieren, gestaltet den Versuch einer Ordnung 
am System nicht leichter. Immerhin kann heute so viel gesagt werden: Es gibt Wucherungen 
des Bindegewebes, die sich gestaltlich eindeutig von banalen Fibromen unterscheiden und die 
in ihrer Wuchsform sowie auf Grund eines lokal aggressiven Verhaltens den Fibrosarkomen 
näher stehen als den Fibromen, sich aber gegenüber jenen durch den biologisch gutartigen 
Verlauf auszeichnen. Metastasierung kommt nicht vor, und selbst nach jahrelangen Rezidiven 
ist Stillstand des Wachstums und sogar Rückbildung m5glich. 

Weitere differentialdiagnostische Schwierigkeiten bestehen in der Abgrenzung von be- 
stimmten Systemerkrankungen des Mesenchyms und von entzündlichen Reaktionen mit über- 
wiegend fibroplastischem Verlauf. Hierauf soll anhand der Diskussion der eigenen Befunde 
eingegangen werden, und im übrigen kann auf das Schrffttum verwiesen werden (Benninghoff 
und Robbins, 1964; Conley u. Mitarb., 1966; Fievez und Mandard, 1966; Gould u. Mitarb., 
1963; Hutter u. Mitarb., 1962; Keasbey, 1953; Lichtenstein und Goldman, 1964; Mackenzie, 
1964; Richardson und Dewar, 1964; Seel u. Mitarb., 1964; Stout, 1954; Stout, 1960; Stout, 
1961; Stout, 1963; Stout und Lattes, 1967; Teng u. Mitarb., 1963). 

I m  vor l iegenden Bei t rag  beschränken  wir uns  auf F ib romatosen ,  die sich im 
Kindesa l t e r  mani fes t ie r t  haben.  Obwohl  in den le tz ten  J ah ren  über  gleichar t ige 
oder  ähnl iche Läsionen auch be im Erwachsenen  ber ich te t  wurde  (Conley u. Mitarb . ,  
I966;  H u t t e r  u. Mitarb. ,  1962; Lich tens te in  und  Goldman,  1964; Panos  und  Poth ,  

* Herrn Prof. Dr. E. Uchlinger, Direkter des Pathologischen Instituts der Universität 
Zürich, zum 70. Geburtstag. 
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Abb. 1 a--d. Fall 1. Juvenile Fibromatose. a Mäßig zellreiehe ~ibromatose mit fibroblasten- 
ähnlichen Kernen. GleichfÖrmiges Zellbild. Keine Mitosen. Erhebliche Proliferation kollagener 
Fasern. - -  HE. 256 x.  - -  b 4. Rezidiv. Infiltration des distalen Radiusendes mit relativ 
scharfer Begrenzung zum erhaltenen Knochen. - -  Vergr. 1 : 1,2. - -  c Dasselbe, mikroskopisch 
mit geringem osteoklastären Abbau. - -  Azan. 88 ×. - -  d Scharfe Limitierung zwischen Fibro- 

matose und Knochen. HE. 113 X 

1959), gilt  weiterhin, daß bes t immte  Verlaufsformen der F ibromatosen  mi t  be- 
sonderen morphologisehen Kr i te r ien  ganz überwiegend im Kindesal ter  vo rkommen  
und  deshalb zu Recht  nach Stout  (1954) als juveni le  F ibromatosen  bezeichnet 
werden. 

Eigenes Beobaehtungsgut 
Bei den von  uns  erfaßten K inde rn  t r a t en  erste Symptome einer Geschwulst- 

bi ldung im Alter von 14 Monaten  bis zu 5 J ah ren  auf. Die Nachbeobach tung  
bet rägt  min imal  4, maximal  7 Jahre,  im Durchschni t t  5 Jahre  und  10 Monate. Es 
besteht  keine Geschlechtsdifferenz (3 Knaben ,  3 Mädchen). Die klinischen u n d  
morphologischen Da ten  sind in  der Tabelle zusammengefaßt .  
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b 

Abb. 2a u. b. Fall 5. 3. l~ezidiv einer juvenilen Fibromatose. a Zelldichte Proliferationszone 
mit gleichförmigem fibroblastären Kernbild. Keine Mitosen. - -  HE. 288 ×. - -  b 4. t~ezidiv. 

Kernarme Fibromatose. Ze]ltyp wie bei a. - -  HE. 288 × 

Das morphische Substrat 1 stellt  sich in allen Fal len unabhängig  von der ge- 

gebenen Lokal isat ion re la t iv  einheit l ich dar. Es handel t  sich um eine mesenehymale  

Pro]iferation, deren Zellen und Kerne  die Gestal t  von  Fibroblas ten  aufweisen 

oder zumindes t  diesen ähneln. Der  Zel lbestand ist  in der Mehrzahl  der Fälle  einem 

erheblichen Wechsel  unterworfen.  Während  im al lgemeinen lediglich eine mi t t le re  

l Herrn Prof. Dr. Bohle, Direktor des Pathologischen Instituts der Universität Tübingen, 
danken wir für die Überlassung einiger Schnittpr~parate zur Einsiehtnahme. 
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Abb. 3. FMI 6. Juvenile Fibromatose. Ersterkrankung. GleichfSrmiges Kernbild mit Fibro- 
blasten und Fibrocyten. - -  HE. 304 × 

Abb. 4. Fall 6. Juvenile Fibromatose. Ersterkrankung. Infiltration der Skeletmuskulatur. 
Fibroblastenkerne. Keine Mitosen. - -  HE. 368 × 

Zel ld ichte  (Abb. 1 a, 3 und  7), gelegentl ich sogar  eine gewisse K e r n a r m u t  (Abb. 2b)  
vorl iegt ,  k o m m e n  in umschr iebenen  Bezirken Ze l lverd ich tungen  in F o r m  yon  
Prol i fera t ionszonen zur Ansicht  (Abb. 2a ,  5, 6 und  8). Auch  hier b le ib t  das  Bfld 
gleichf6rmig. Allenfalls  wird  eine gewisse Kernpo lych romas ie  s ichtbar .  Mi tosea  
werden bei  allen Neubi ldungen  - -  einsehliel31ieh der  Rezid ive  insgesamt  20 Unter -  
suchnngen - -  hie gefunden.  Die Zellen s ind meis t  in Ztigen und  Reihen,  sel tener  
in Wi rbe ln  angeordnet .  

10 Virchows Arch. Abt.  A Path.  Anat. ,  Bcl. 349 
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Abb. 5. Fall. 6. Juvenile Fibromatose. 1. Rezidiv. Zelldichte Proliferationszone mit chon- 
droider Differenzierung sowie Bildung von unreifem Bindegewebsknochen mit 0steoblasten- 

säumen. - -  Goldner. 239 × 

Abb. 6. Fall 6. Juvenfle Fibromatose. Wie Abb. 5. stärker vergrößert. Fibroblastenkerne 
ohne Mitosen. - -  Goldner. 320 × 

An paraplastisehen Substanzen stehen die kollagenen Fasern im Vordergrund. Infolge der 
Tendenz zu raschem Wachstum handelt es sich überwiegend um junge Kollagenfasern, wie 
man mit Bindegewebsfärbungen nachweisen kann. Daneben werden in wechselndem Umfang 
Silberiasern, besonders innerhalb und in der Umgebung der genannten Proliferationszonen 
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Abb. 7. Fall 6. Juvenile Fibromatose. 2. I~ezidiv. Nur mgBige Zeltdichte mit  Fibroblasten- 
kernen. Keine chondroide Differenzierung mehr vorhanden. Keine Mitosen. - -  HE. 288 × 

Abb. 8. Fall 6. Juvenile Fibromatose. 3. Rezidiv. Proliferationszone mit  Infi l trat ion quer- 
gestreifter Muskulatur. - -  Azan. 192 × 

gebildet. Die interfibrilläre Grundsubstanz enthgl t  nur  sehr geringe Mengen saurer Mueo- 
polysaecharide. Neutrale Mucopolys«char ide  sind gelegentlich deutlicher nachweisbar. 

Stets wurde die Subcutis von fibromatösen Wucherungen diIIus oder streifig infiltriert, 
mi t  Ausnahme des Falles 3 auch regelmäßig quergestreifte Muskulatur (Abb. 4 und 8) und 
nicht  selten periphere Nerven oder GefõA3e. Dabei kommt  es in den Weichteilen nie zu destruk- 
t iven Erscheinungen. 

Bei einem Kind  (Fall l) zeigte nach 6jghrigem Verlauf das 4. Rezidiv eine breite fibro- 
matöse Infi l t rat ion des distalen I~adiusendes (Abb. l b). Bemerkenswert  war die scharfe 
Begrenzung zwischen erhaltenem Knochen und  Fibromatose mit  nur  schmaler osteoklastärer 
Abbauzone (Abb. 1 c und d). In  geringem Umfang drang das fibromatöse Gewebe auch über 

10" 
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Tabelle. Klinische und morphologische 

Fall Alter bei 
Beginn der 
Erkrankung  

Alter 
jetzt  

Ge- Lokalisation Histologie Zei tpunkt  der 
schlecht und makro- Rezidive nach 

skopisehes Erst-  
Verhal ten operation 

2 J., 2 )/ion. 8 J .  subcutan fiber auflerhalb: 
distalem Ende gef~13reiches 
der linken Elle Fibrom 

1. Rezidiv: 
11 Mon. 

2. Rezidiv: 
12 Mort. 

3. Rezidiv • 
23 Mort. 

4. Rezidiv: 
5 J.  7 Mon. 

4 J .  101/2 J.  subcutan linke 
Kniekehle. Ent-  
~ernung nicht  
im Gesunden 
(auflerhalb) 

unbekannt  1. Rezidiv: 
8 Mon. 

2. gezidiv:  
4 J. 3 Mon. 

14 Mon. 8z/2 J. Streckseite juvenile 
rechter Ellen- Fibromatose 
bogen, subcutan,  
bohnengrol3 

l~ezidiv: 
7 •on. 

3 J.  8 Mon. 9z/2 J.  3 Interdigita] juvenile 
2./3. Zehe re. Fibromatose 
halbbohnengroB 

2 J.  4 Mon. 8 J .  Knoten  von auflerhalb : 
Mandarinengr513e Neurofibrom 
vor dem rechten 
)~. Sternocleido- 
mastoideus 

1. Rezidiv • 
3 Mon. 

2. Rezidiv : 
21 Mon. 

3. Rezidiv: 
2 J.  4 Mon. 

4. Rezidiv: 
4 J.  6 Mon. 
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Daten der eigenen Fälle 

Lokalisation und 
makroskopisches 
Verhal ten der Rezidive 

Histologie der 
Rezidive 

Rezidiv- 
frei 

Konservat ive 
Therapie 

Lebend miß 
Rezidiv 
seit Erst- 
operation 

1. Rezidiv: lokal, hasclnußgroß. 
2. Rezidiv: Nachexcision des 

1. Rezidivs. 
3. Rezidiv: lokal, tennisball- 

groß, Membrana inter- 
ossea breit  infiltriert. 
Knochen noch frei. 

4. Rezidiv: l~esektion der di- 
stalen Ulna und des Radius 
von 8,2 cm Lgnge einschließ- 
lich Membrana interossea. 
Fibromatöse Infi l t rat ion 
vor allem des Radius 

1. Rezidiv: außerhalb 
Neurofibrom. 

2. Rezidiv: juvenile Fibro- 
matose, wechselnd zell- 
reich. Infi l tr iert  Musku- 
la tur  und  Fettgewebe. 

3. Rezidiv: unverändert .  
4. Rczidiv: fibroblast~re 

Fibromatose. Relat iv 
glatte Grenzen zum noch 
erhal tenen Knochen. 
Keine zusgtzlichen Ge- 
websdifferenzierungen 

3 Mon. 

1. Rezidiv: lokal, pflaumen- 
groß, subcutan.  

2. l~ezidiv: lokal, subcutan  
und  Infi l t rat ion der 
Fibular ismuskula tur  

1. Rezidiv: juvenile 
Fibromatose, 
fibroblast~r. 

2. Rezidiv: gleiches 
Subst ra t  

18Mon. 

Rezidiv: lokal, haselnußgroß gleiches Substra t  7 J .  

8 J .  

1. Rezidiv: lokal 
2. Rezidiv: lokal, faustgroß, 

vom Jugulum bis zum 
Kinn  reichend, zu beiden 
Seiten des Sternocleido, 
nach h in ten  vom Mastoid 
begrenzt. Einwachsen in 
der Wand  der großen 
Halsgef~ße bis zur 
Sch~delbasis. Keine voll- 
stgndige Entfernung.  

3. Rezidiv: doppeltfaustgroß. 
Begrenzung: Kinn-Manu- 
br ium sterni, re. bis in Axilla, 
in der Tiefe bis vor der Hals- 
wirbelsäule, an der Schädel- 
basis n icht  im Gesunden. 

4. Rezidiv: ühnliche Größe 
wie der letzte. Wegen 
Gef~ßbeziehungen nicht  
im Gesunden entfernt  

1. Rezidiv: 
außerhalb Neuro- 
fibrom. 

2. Rezidiv: juvenile 
Fibromatose. Keine 
weiteren Gewebs- 
differenzierungen 

3. Rezidiv: identisch 

4. Rezidiv: identisch 

U]tracorten, 
Bestrahlung 

6 Jahre  
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Tabelle 

Falt Alter bei Alter 
Beginn der jetzt 
Erkrankung 

Ge- Lokalisation Histologie Zeitpunkt der 
schlecht und makro- Rezidive nach 

skopisehes Erst- 
Verhalten operation 

6 5 J .  9 J .  hühnereigroße juvenile 1. Rezidiv: 
Geschwulst Fibromatose 2 Mon. 
über dem rechten ohne weitere 2. Rezidiv: 
Schulterblatt. gewebliche 13 Mon. 
Subcutis und Differen- 3. Rezidiv: 
Muskulatur in- zierung 21 Mon. 
filtriert. 4. Rezidiv: 

3 J. 8 Mon 

die Membrana interossea auf die Ulna vor. Trotz dieses Verhaltens läßt das morphische Bild 
auch jetzt nicht die Diagnose eines Fibrosarkoms zu. 

Eine weitere Beobachtung (Fall 6) ist hinsichtlich ihres histologischen Verhaltens auf- 
schlußreich. Innerhalb der erwähnten Zellproliferationszonen kam es zur Differenzierung 
unreifer Knorpelzellen und hyaliner Grundsubstanz, die in ihrem färberischen und gestalt- 
lichen Verhalten an embryonalen Knorpel erinnert. Seltener sieht man in den gleichen Arealen 
B~lkchen von Bindegewebsknochen mit ziemlich dichten osteoblastären S~umen, und ver- 
einzelt werden kleine Osteoidzonen festgestellt (Abb. 5 und 6). Der unreife Knorpel zeigt 
stellenweise, aber durchaus nicht regelmäßig, Verkalkung. 

Die Differenzierung zu Knorpel  und Knochen  mit  Verkalkungen ist jedoch 
lediglich im 1. und  2. Rezidiv eingetreten, die knapp 2 Jahre  auseinanderliegen 
(1965 und 1967). I n  zwei späteren Rezidiven (das letzte vor  2 Monaten) findet sich 
in allen untersuchten Schnit ten wieder das Bild der reinen Fibromatose (Abb. 7 
und 8), somit das gleiche Substrat  wie in der Ini t ia lveränderung (Abb. 3 und  4). 

Diskussion 
I n  der ersten Zusammenstel lung von 1954 glaubte Stout  noch, sechs ver- 

schiedene Formen  der juvenflen Fibromatose unterscheiden zu können. Er  g ~ g  
dabei sowohl von histopathologischen als auch lokalisatorisehen Einteflungsprin- 
zipien aus. I n  der Folgezeit erwies sich diese allzu weitgehende Aufschlüsseinng 
in mancher  Hinsicht  korrekturbedürft ig.  Vor allem zeigte sich, daß die morpho- 
logische Trennung der juveni]en Formen  von den Fibromatosen des Erwachsenne 
der Kri t ik  häufig nicht  s tandhäl t  (Conley u. Mitarb., 1966; IAchtenstein und 
Goldman, 1964; Panos  und  Poth,  1959). Stout  selbst führ t  1967 nur  noch drei auf 
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Lokalisation und 
makroskopisches 
Verhalten der Rezidive 

ttistologie der Rczidiv- Konservative Lebend mit 
Rczidive frei Therapie Rezidiv 

seit Erst- 
operation 

1. Rezidiv: lokal, hühnereigroß. 1. Rezidiv: Fibro- nach 2. Rezidiv 4 Jahre 
Verkalkungen. Keine Be- matose überwiegend Prednisontherapie. Persistie- 
ziehung zur Scapula, fibroblastär, daneben Rückgang des rende Knoten 
Exstirpation. 4 Wochen herdförmigc Knorpel- Scapulatumors, li. Schulter 
später Nachresektion. und Knochenbildung, später auch völlige und seit 

2. Rezidiv: Spontanfraktur selten Osteoid. Rückbildung am 2 Jahren 
Humerus. 4 Monate 2. Rezidiv: identi- Humerus. Wegen gleichbleibend 
später Biopsie. Fibro- sches Substrat rezidivierendcr re. Ferse. 
matöse Infiltration zu 1. Rezidiv. Infekte Abset- Rechte Schul- 
ttumerus und um- 3. Rezidiv: reine zung des Cortison. ter und Hu- 
gebende Weichteile. fibroblastäre Fibro- Erneut Prednison merus voll- 

3. Rezidiv: rechte Ferse, matose. Keine nach Rezidiv li. sti~ndige, 
halbkrischgroß, subcutan. Knorpel- und Schulter und lumbal par- 

4. Rezidiv: linke Schulter, Knochendifferen- lumbal, fast voll- tielle Rück- 
handtellergroß, stein- zierung, ständige Rück- bildung 
hart. Gleichzeitig lumba] 4. Rezidiv (li. Schul- bildung lumbal 
re. Infiltration von ter): Reine 
10 × 2 cm. Keine fibroblastäre 
Knochenbeteiligung. Fibromatose ohne 
Lumbal Vergrößerung weitere Differen- 
innerhalb einer Woche zierung 
auf Zweimannsfaustgröße 

das Kindesal ter  beschränkte Fibromatosen,  das juvenile aponeurotische Fibrom, 
die Fibromatosis  colli und die congenitale generalisierte Fibromatose,  auf (Stout  
und Lattes,  1967). Mit den beiden letzten Bezeichnungen sind zeitliche (congenital) 
und  örtliche (Fibromatosis colli) aber keine morphologischen Einteilungsprinzipien 
angesprochen. Das histopathologische Substra t  läßt  keine Abweichungen erkennen. 

Eine Sonderstellung scheint sich demnach lediglich für das juvenile aponeu- 
rotische Fibrom zu erhalten, von dem bisher in der Li tera tur  16 Beobachtungen 
niedergelegt sind (Bartok, 1967; Booher und  McPeak, 1959; Keasbey,  1953; 
Lichtenstein und Goldman, 1964; Rios-Dalenz u. Mitarb., 1966; Stout,  1954). 

Betroffen sind mit  Ausnahme einiger Fälle von Lichtenstein und Goldman 
(1964) stets Kinder.  I n  Anlehnung an die Erstbeschreibung (Keasbey, 1953) 
herrscht  die Meinung vor, daß die Veränderung auf Hohlhandfascie und Fußsohle 
beschränkt  sei. Die Besonderheit  des morphischen Substrats  liegt in der Differen- 
zierung von hyal inem Knorpel  unterschiedlicher Reife. Diese Zonen werden bevor- 
zugt  verkalkt ,  und es kann  Ossifikation eintreten. 

Daß dieses sog. aponeurotische Fibrom auch andere Körperregionen erfaßt, 
ist bisher lediglich von Lichtenstein und Goldman (1964) beschrieben worden. 
Unser Fall 6 n immt  zwar in mancher  Hinsicht,  vor  allem in seinem gleichsam 
bizarren Verlauf, eine Sonderstellung ein, läßt  sich jedoch auf Grund seiner fein- 
geweblichen Merkmale am ehesten in die gleiche Gruppe einrcihen, wenn man  die 
lokalisatorische Beschränkung auf Fußsohlen und Handflächen über Bord wirft. 
Die erste Neubfldung befand sich bei diesem damals 5jährigen Mädchen über dem 
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rechten Schulterblatt. In  dem exstirpierten Tumor fehlten ehondroide, ehondro- 
matöse und ossifizierte Areale. Erst das einige Monate später auftretende I%ezidiv 
enthielt die genannten höher differenzierten geweblichen Strukturen, ohne die 
eine systematische Zuordnung in die Gruppe des , juvenilen aponenrotischen 
Fibroms" nicht gerechtfertigt w~re. 13 Monate später hatte sich das morphische 
Substrat  in einem erneuten Rezidiv nicht verändert, obwohl die Fibromatose 
diesmal an einer anderen Körperstelle, n/tmlich am Oberarm mit Infiltration des 
Humerus aufgetreten war. Überraschenderweise zeigte dann aber das n~chste 
Rezidiv - -  jetzt an der Fußsohle - -  21 Monate nach der Erstmanifestation wieder 
das einheitliche Bild der ,unreifen" Fibromatose entsprechend der Prim£r]/~sion. 

Nachdem eine kontinuierlich durchgeführte Prednisontherapie in den folgenden 
2 Jahren die fast vollständige Rüekbildung der großen Tumoren über dem rechten 
Schulterblatt und am Oberarm erzielt hatte, entwickelten sich an zwei weiteren 
Orten, linke Schulter und Lendengegend, erneut derbe Tumoren, und die Probe- 
biopsie von der Schulter ergab das gleiche Substrat  der reinen Fibromatose ohne 
höhere gewebliche Ausreifung wie das vorausgegangene Rezidiv. 

Besonders diese letzte Beobachtung scheint uns die bereits von Liehtenstein 
und Goldman (1964) sowie Conley u. Mitarb. (1966) vorgetragene These zu 
stützen, daß alle Formen der Fibromatose - -  und wir möchten hinzufügen: 
besonders die juvenilen Varianten - -  auf eine Proliferation der nndifferenzierten 
und somit pluripotenten Mesenchymzelle zurückgeführt werden können. Diese 
Vorstellung enthebt uns auch dem Zwang, zu weitgehende Untergruppierungen 
auf morphologischer oder lokalisatorischer Basis vorzunehmen. Wir werden im 
Gegenteil nicht dem I r r tum verfallen, aus jeder Struktureigentümlichkeit einen 
neuen Geschwulsttyp ableiten und fixieren zu wollen. 

Die soeben vorgetragene Beobachtung zeigt uns darüber hinaus eindrucksvoll, 
daß Proliferationen einer unreifen Matrix in sp£ter entwickelten Prozessen alle der 
Mesenchymzelle innewohnenden Potenzen ausschöpfen und die Bildung von 
Knorpel, Knochen oder vascul~ren Strukturen induzieren können. Dieser l%eifungs- 
prozeß braucht jedoch, wie wir gesehen haben, nicht anzuhalten, und somit ist 
ein Rückfall in undifferenzierte Wucherungen jederzeit möglich. 

Der Wechsel gestaltlichcr Auspr~gungen muß bei dieser Betrachtungsweise 
gleichsam gefordert werden, und wir sollten uns bewußt sein, daß alle bisher 
bekannten Varianten der Fibromatosen ihre Sonderstellung lediglich einem zu- 
fällig erfaßten Augenblicksbild verdanken, das unabhängig von Lokalisation, 
Alter des Patienten, Dauer der Erkrankung und Rezidivh~ufigkeit einem ständigen 
Wandel nach der einen oder anderen Richtung hin unterzogen werden kann, wenn 
auch nicht muß. 

Unter Berücksichtigung der vorstehenden Überlegungen w~re es vielleicht 
sinnvoll, den Begriff der hier diskutierten gesehwulstartigen Ver~nderungen weiter 
zu fassen und von Mesenehymosen zu sprechen, wenn man davon ausgeht, daß die 
unreife Mesenchymzel]e als Geschwulstmatrix aufzufassen ist. 

Wir werden trotz der in den letzten Jahren bereits in Gang gekommenen 
Neuorientierung gewisse Varianten, die vorwiegend im Kindesalter auftreten, im 
Auge behalten müssen, ohne bisher die Ursachen für derartige relative Bevorzugung 
bestimmter Altersgruppcn zu kennen. 
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Mit diesen Vorstellungen sollte es gelingen, die Gruppe der Fibromatosen als 
morphologische Einheit zu definieren und durch weitere Untersuchungen die 
Abgrenzung sowohl gegenüber im System benachbarten echten Neoplasien als 
auch bestimmten noch nicht klar umrissenen generalisierten Erkrankungen oder 
umsehriebenen Läsionen des Bindegewebes zu erreichen. 

Einige wesentliche Schritte zu diesem Ziel sind bereits getan. Das Besondere 
der zur Diskussion stehenden Veränderungen scheint uns in der Diskrepanz des 
relativ gutartigen morphischen Substrates zum lokal malignen Verhalten der Neu- 
bildung zu liegen, wie sie in der Mehrzahl unserer Beobachtungen und auch aus 
den Mitteilungen der Literatur bewiesen ist. Der Kliniker hat durchaus den Ein- 
druck einer bösartigen Geschwulst, und dem Morphologen fällt die schwerwiegende 
Verantwortung für die Aussage der Gntartigkeit und damit für das chirurgische 
Vorgehen zu. Das Beharren auf der biologischen Benignität hat sieh als richtig 
erwiesen, da die von uns beschriebenen Kinder trotz wiederholter Rezidive auch 
nach einer durchschnittlichen Beobaehtungszëit von 6 Jahren keine Metastasen 
zeigen und sämtlich am Leben sind. Bei Fall 6 hatten sieh sogar Spontanrüek- 
bildungen großer ,Tumoren"  mit verschiedener Lokalisation eingestellt. 

Vor der histologischen Fehlinterpretation einer Fibromatose als banales Fibrom 
schützt nicht nur die schon bei kleinen Knoten im allgemeinen diffuse Infiltration 
der Subeutis und Muskulatur, sondern auch die KerngestMt, die nur selten den 
schmalen länglichen Formen der Fibroeyten entspricht. Ferner ist der Nachweis 
der beschriebenen Proliferationszonen charakteristisch und sollte in nicht zu 
kleinen Excisionen stets zu finden sein. 

Im Gegensatz zum Fibrom kann die Abgrenzung vom Fibrosarkom gelegent- 
lich morphologiseh Schwierigkeiten bereiten, nämlich dann, wenn dichtzellige 
Proliferationsherde mehr im Vordergrund stehen, als dies üblicherwëise der Fall 
ist. Stout (1954) hatte ja in seiner ursprünglichen Einteilung noch die Bei- 
behaltung eines sog. ,differenzierten Fibrosarkoms" unter den juvenilen Fibro- 
matosen für notwendig erachtet. Diese Bezeichnung ist irreführend. Auch in 
solchen Fällen gelingt es meist, durch das Fehlen von Mitosen und nennenswerter 
Kernpolymorphie die richtige Diagnose zu stellen. Die nomenklatorisehe Ver- 
wirrung wird außerdem dadurch nicht geringer, daß man Veränderungen mit 
ganz anderem Strukturbild in die Fibromatosen einreibt, so die Dupuytrensche 
Kontraktur,  die ein echtes Fibrom darstellt, das Keloid und nicht selten auch 
fibröse Hyperplasien innerhalb eines reparativen Narbengewebes. 

Bei der außergewöhnlich großen Bedeutung, die den Fibromatosen als dia- 
gnostisches Problem in praktischer Hinsicht zukommt, sollte eine morphologisch 
ausgerichtete Straffung der Nomenklatur verbunden mit einer pathogënetiseh 
gerechtfertigten Vereinfachung angestrebt werden. Es wäre sinnvoll, lediglich die 
Desmoidë jeder Altersgruppe, die diffuse muskuläre Fibromatose (Stout,1954), 
die eongenitMe generalisierte Fibromatose und das sog. juvenilë aponeurotische 
Fibrom (Keasbey, 1953) einheitlich als Fibromatosen zusammenzufassen. Dabei 
sollte die Bezeichnung ,F ibrom" für die , juvenile aponeurotisehe" Variante der 
Fibromatose wegfallen; denn gerade hier ist die Fibromatose in ihrer Struktur- 
differenzierung am weitesten vom Fibrom entfernt. Wenn diese Ordnung all- 
gemeine Beachtung fände, würden die Fibromatosen zwar eine in ihren morpho- 
logischen Differenzierungsmögliehkeiten pluripotente aber dennoch einheitlich 
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definierte Gruppe im System darstellen, und der Khniker erhielte gültige Orien- 
tierungen für sein eigenes Handeln. 

Wenn auch die Absonderung der Fibromatosen von den gestaltlich verwandten 
gutartigen und bösartigen Neoplasien für die Praxis das überragende Problem 
darstellt, sollen doch abschließend zwei Substrate in ihrer Beziehung zur Fibro- 
matose - -  und hier besonders zur juvenilen Form - -  diskutiert werden: Die 
Myositis ossi]icans progressiva und die erst in den letzten Jahren bekannt ge- 
wordene pseudosarkomatöse Fasciitis (Konwaler u. Mitarb., 1955 ; Price u. Mitarb., 
1961). Bereits Stout (1954) hatte auf mögliche Beziehungen der juvenilen Fibro- 
matosen zur progressiven Myositis ossificans hingewiesen und darauf aufmerksam 
gemacht, daß die Frühform der Myositis ossifieans in ihrem histopathologischen 
Substrat nicht von der juvenilen Fibromatose zu unterscheiden ist. Ähnlich hatte 
sich noch früher Uehlinger geäußert. Ganz besonders gilt dies fraglos für jene Fälle, 
die eine chondroide Differenzierung oder gar eine Ossifikation entwickelt haben. 
Allerdings gelingt selbst dann im allgemeinen eine Unterscheidung vom klinischen 
Bild her (Uehlinger, 1936 ; Weyers, 1967), und in primär zweifelhaften Fällen wird 
der Verlauf zur Klärung der Diagnose beitragen. Außerdem sind bisher mit Aus- 
nahme der Beobachtungen von Bartlett u. Mitarb. (1961) keine familiären Häu- 
lungen bekannt geworden, und somit scheint auch im Gegensatz zur Myositis 
ossificans progressiva für die große Mehrzahl der juvenilen Fibromatosen kein 
Anhalt für eine erbliche Komponente gegeben zu sein. 

Die Abgrenzung einer Fibromatosc von der pseudosarkomatösen Faseiitis hat 
demgegenüber auf morphologischer Basis zu erfolgen. HerdfÖrmig stärkere Kern- 
polymorphie, die in vielen Fällen sogar häufigen Mitosen und die immer vor- 
handenen, wenn auch nicht im Vordergrund stehenden entzündlichen Infiltrate 
sprechen für die pseudosarkomatöse Fasciitis, die im übrigen bei Kindern bisher 
nur ganz vereinzelt beobachtet wurde. Es mag aber auch sein, daß diese noch 
relativ wenig bekannte Erkrankung gelegentlich als echtes Fibrosarkom fehl- 
gedeutet wird, wie uns das kürzlich in einem außerhalb voruntersuchten Fall eines 
7 Jahre alten Kindes begegnet ist. 
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