
Virchows Arch. A Path. Anat. and Histol. 368,253--274 (1975) 
�9 by Springer-Verlag 1975 

Zur Uhrastruktur fibr6ser und histiocytiirer Hauttumoren 
(Dermatofibrom, Dermatofibrosarcoma protuberans, 

Fibroxanthom und Histiocytom) 

L. A u b S c k  

Abteilung fiir Elektronenmikroskopie (Leiter: Dr. L. AubSck) des 
Instituts far Pathologische Anatomie der Universit~t Graz 

(Vorstand: Prof. Dr. M. l~atzenhofer) 

Eingegangen am 26. Juni  1975 

T h e  U l t r a s t r u c t u r e  of F i b r o u s  a n d  t t i s t i o c y t i c  Sk in  T u m o r s  

( D e r m a t o f i b r o m a ,  D e r m ~ t o f i b r o s a r c o m a  p r o t u b e r a n s ,  

F i b r o x ~ n t h o m a ,  and  H i s t i o c y t o m a )  

Summary. A report on the ultrastructure of the following skin tumors: dermatofibroma 
(7 cases), histiocytoma (4 cases), dermatofibrosarcoma protuberans (1 case), and fibroxanthoma 
(1 ease). Because of their different ultrastructural characteristics a division into two groups 
is possible: one group of tumors would include dermatofibroma, dermatofibrosarcoma pro- 
tuberans, and fibroxanthoma, where the formation of fibers is extensive and fibroblasts are 
suggested for its histogenesis. These types of tumor differ h'om histiocytoma, the cellular 
character of which is determined by a very pronounced phagocytosis and storage of lipid and 
hemosiderin; a histogenesis from histiocytes is probable. The nuclei of dermatofibroma and 
histiocytoma show a simple surfacedevelopment, whereas the nuclei of dermatofibrosar- 
coma protuberans and fibroxanthoma show multisegmented nuclei ("labyrinth nuclei"). 
In the case of dermatofibrosarcoma protuberans this kind of nuclear segmentation seems to 
be a morphologic correlate of its semimalignancy. Based on ultrastructural analysis a classi- 
fication of these fiber-producing tumors into "fibrous histiocytomas" is not justified. 

Key words: Tumors of the skin - -  Histogenesis - -  Classification - -  Labyrinth nuclei - -  
Electron microscopy. 

Zusammen/assung. Es wird fiber den Feinbau folgender Hauttumoren beriohtet: Dermato- 
fibrom (7 F/ille), Histiozytom (4:F/ille), Dermatofibrosareoma protuberans (1 Fall) und 
Fibroxanthom (1 Fall). Aufgrund ihrer unterschiedlichen ultrastruktureIlen Merkmale ist 
eine zweifache Unterteilung dieser Hauttumoren mSglich: In eine Tumorgruppe, umfassend 
das Dermatofibrom, Dermatofibrosarcoma protuberans und Fibroxanthom, bei der die 
Faserbildung im Vordergrund steht und fiir deren Itistogenese Fibroblasten angenommen 
werden k5nnen. Diese Tumortypen unterscheiden sich vom Histiozytom, dessen Zellcharakter 
vor allem durch die stark ausgepragte Phagozytose- und Speichertatigkeit (Fett und Hamo- 
siderin) bestimmt wird und ffir welches eine histogenetische Ableitung yon Histiozyten 
wahrscheinlich ist. Die Zellkerne des Dermatofibromes und des Histiozytomes weisen einen 
einfachen Oberfl~ehenverlauf auf, die des Dermatofibrosarcoma protuberans und Fibro- 
xanthomes haben hingegen sehr stark gegliederte Formationen (,,Labyrinthkerne"). Diese 
Kernsegmentierung ist ffir das Dermatofibrosarcoma protuberans ein morphologisches 
Korrelat seiner Semimalignit/it. Eine Klassifizierung der faserbildenden Tumoren als ,,fibrSse 
Histiozytome" erscheint aufgrund der ultrastrukturellen Analyse nicht gerechtfertigt. 

Einleitung 
I n  d e n  l e t z t e n  J a h r e n  w u r d e  de r  Ve r such  e iner  e i n h e i t l i e h e n  Klass i f i z ie rung  

de r  v e r s c h i e d e n e n  p r o l i f e r a t i v e n  B i n d e g e w e b s e r k r a n k u n g e n  u n t e r n o m m e n  u n d  
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eine klinische und histologische Abgrenzung der Pseudosareome, Fibromatosen 
sowie der benignen und malignen fibrSsen Bindegewebstumoren vorgesehlagen 
(Enzinger et at., 1969; Mackenzie, 1970). Zu den gutartigen, uniter dem Ober- 
begriff ,,benigne fibrSse Histiozytome" (Ozzello et al., 1963; Stout u. Lattes, 1967 ; 
Soule u. Enriquez, 1972) zusammengefai3ten Tumorvarianten werden unter 
anderem das Dermatofibrom bzw. Histiozytom, Dermatofibrosarcoma protu- 
berans und Fibroxanthom gezs Die klinische Vielgesta]tigk~it sowie die 
Polymorphie des histologischen Brides dieser Itautgeschwfilste geben jedoeh ver- 
sehiedentlieh noch immer Anlai3 zu differentialdiagnostisehen Uberlegungen. 
Auch in elektronenmikroskopischen Mitteiiungen (Fujita, 1962; Zelickson, 1967; 
Fisher u. Vuzevski, 1968 ; Hamamatsu et al., 1968; Tremblay et al., 1970; Mihatsch~ 
Konz et al., 1973), in denen histogenetisehe Uberiegungen im Vordergrund stehen, 
divergieren die Autoren vieifach in dcr Deutung der Befunde. 

Die Absieht dieser elektronenmikroskopischen Arbeit ist es daher, an Hand 
eigener Beobachtungen dureh ultrastrukturelle Detaiibefunde die Kenntnis fiber 
den Feinbau des Dermatofibromes, Histiozytomes, Dermatofibrosareoma pro- 
tuberans (DFSP) und Fibroxanthomes zu erweitern und so einen Beitrag insbe- 
sondere zur Histogenese der Tumorzellen zu leisten und die Frage zu beantworten, 
ob die Einordnung der genannten Tumoren in die Gruppe der ,,benignen fibrSsen 
Histiozytome" auch vom Standpunkt einer ultrastrukturellen Analyse zu t~eeht 
besteht. 

Material und Methode 

Zur licht- und elektronenmikroskopischen Untersuchung standen folgende Hauttumoren 
zur Verfiigung: 7Dermatofibrome, 4Histiozytome, 1 Dermatofibrosarcoma protuberans 
sowie 1 Fibroxanthom. Das aus den verschiedenen Tumoren bioptisch gewonnene Material 1 
wurde noch im Operationssaal in 1 mm ~ groi3e Stfickchen geschnitten und in 3 % igem Glut- 
araldehyd (Cacodylatpuffer pH 7,3) w~hrend 3 S~d vorfixiert. Nach Zwischenw~isserung in 
C~codylatpuffer wurde das Gewebegut in 1%iger OsmiumtetroxydlSsung 2 Std nachfixiert 
bzw. vorkontrastiert und nach Entw~sserung in aufsteigender Alkoholreihe in Epon 812 einge- 
bettet. Die mittels eines Reichert-Ultramikro~oms OmU 2 angefertigten Diinnschnitte wurden 
fallweise mit Bleihydroxyd- und UranylacetatlSsungen n~chkontrastiert und die etektronen- 
mikroskopischen Aufnahmen der Schnitte mit einem Philips EM 200 angefertigt. Ffir die 
lichtmikroskopische Befunderhebung wurden eine H~matoxylin-Eosin und Bindegewebs- 
fgrbungen, Berlinerblau-Reaktion und Sudan IV-F~Lrbung ausgefiihrt. 

Ergebnisse 

D ermato / ibrom- H ist ioz ytom 

Wegen der weitgehenden Ahnlichkeit wird das klinisch-makroskopische Ver- 
halten beider Tumortypen gemeinsam geschildert. Bet den insgesamt 11 Tumoren 
handelt es sich um kleine, glatte und harte Knoten, die das Hautniveau halb- 
kugelig ~iberragen; ihre Farbe variiert yon rot fiber gelbbraun bis braun. Alter, 
Sitz und Gr58e der Tumoren sowie Krankheitsdauer sind in Tabelle 1 ersichtlich. 

1 Dem Vorstand der Universit~tsklinik fiir Dermatologie und Venerologie, Herrn Prof. Dr. 
H. Kresbach und O.A. Dr. H. Kerl set an dieser Stelle for die ~berlassung des Biopsiematerials 
herzlich gedankt. 
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Fall- Ge- Alter Sitz/GrSl]e Dauer Histologische 
Nr. schlecht Diagnose 

1 ~ 17a Brust re., 4 mm 2 ~ Dermatofibrom 
2 ~ 23 a Knie li., 5 mm 2 m Dermatofibrom 
3 ~ 31 a Knie re., 8 mm 2 ~ Dermatofibrom 
4 ~ 40 a Riicken 5 mm 1 ~ Dermatofibrom 
5 ~ 30 a Unterarm re., 9 mm 3 a Dermatofibrom 
6 5 ~ 30 a Hand re., 10 mm 1 a Dermatofibrem 
7 2 30 a Untersehenkel re., 4 mm 5 a Dermatofibrom 
8 ~ 23 a Ful3 re., 5 mm 4 m Histiozytom 
9 ~ 43 a Unterschenkel re., 12 mm 5 a Histiozytom 

10 ~ 65 a Unterschenkel re., 10 mm 10 a Histiozytom 
11 ~ 36 a Unterschenkel li., 8 mm 3 a Histiozytom 
12 ~ 55 a Baueh, 17:9 cm 33 a Dermatofibrosarcoma 

protuberans 
13 (~ 36 a Schulter li., 4 cm 5 a Fibroxanthom 

Dermato/ibrom (Fal l  1-7, Tabel le  1) 

L ich tmik roskop i sch  s ind d ie  ovuli~r bis rund l ich  ge formten  Nodul i  im Cer ium 
gelagert ,  ve to  subcu tanen  Fe t t gewebe  gewShnlich scharf,  ve to  Cor ium-Binde-  
gewebe meis t  unscharf  abgegrenzt .  Zwischen den  reichl ich vo rhandenen  kol lagenen 
Faserzf igen f inden sich vorwiegend  schmale,  F ibrob las ten- / ihn l iche  Zellen mi t  
spindelfSrmigen,  ch romat in -d ich ten  K e r n e n ;  h i s t iozyt~re  Zellen mi t  wei tgehend 
rundem K e r n  s ind nu t  sehr  sel ten.  Das S t r u k t u r m u s t e r  der  Tumorze l len  und  
Kol lagenfase rn  is t  fascikul~r  oder  in F o r m  yon , , in termingl ing whorls" .  

E in  in de r  L i t e r a tu r  gelegent l ich besehr iebenes  , ,Cartwheel  p a t t e r n "  war  in 
unseren  7 Fi~llen n ich t  beobach tbar .  Der  Zel lgehal t  k a n n  sowohl innerha lb  eines 
Tumors  als auch  yon  Fa l l  zu Fa l l  schwanken ;  bei sehr  hoher  Zel ld ichte  schi i tz t  
das  Feh l en  von Zell- und  K e r n p o l y m o r p h i e  vor  Verwechslung mi t  F ib rosa rcomen .  
Die Tumorze l len  zeigen weder  Lip id-  noch H~mosider inspe icherung.  Inne rha lb  
der  Tumoren  s ind ke ine  Nervene lemente ,  Haarfol l ikel ,  SchweiB- und  Talgdr i isen 
nachweisbar .  Die Ep ide rmi s  is t  biswei len etwas verschm~ler t  mi t  gelegent l icher  
basa ler  P igmen ta t ion .  E lek t ronenmik roskop i seh  k6nnen  3 Ze l l typen  unterschie-  
den  werden :  zahlre iehe F ibrob las ten-~hnl iche  Tumorzel len,  wenige Hi s t i ocy ten  
und  Mastzel len.  Kol lagenes  F a s e r m a t e r i a l  is t  ausgiebig,  e last isehe Fase rn  s ind 
ausschlieBlich in den  Tumor randbez i rken  vorhanden .  Die  Tumorzel len  s ind 
cha rak te r i s i e r t  durch  einen schmalen,  langgezogenen Zelleib mi t  2 oder  mehr  
zum Teil  sehr  langen,  d i innen  Zytoplasmaausl i~ufern,  du tch  e ine  mit te lm~Bige 
Membranves iku la t ion  (Mil~ 'opinozytosevesikel  und  , ,coated vesicles"),  zahlreiche 
Zy to f i l amen te  (Durchmesser  50-80 A) mi t  , ,dense bodies" ,  e inen gu t  en twicke l ten  
Golg i -Appara t  in Zentriolenn/~he und  wenigen Mitochondr ien .  Die  Zel lkerne s ind 
oval  bis li~nglich mi t  regelm~Bigem Oberf l~chenver lauf  und  unte rsch ied l icher  
Chromat inver te i lnng  (hiiufig marg ina le  Chromat inkondensa t ion) .  Auf  die  inhere  
Membran  des per inukle~ren  R a u m e s  folgt u n m i t t e l b a r  eine durchschni t t l i ch  
500/~ bre i te  Kernseh ich t ;  diese is t  e twas schw~tcher osmiophi l  als das  angrenzende  
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Karyoplasma und lgBt einen feinstfilamentgren Aufbau erkennen (Abb. 1 d). Bei 
sonst gleieher Organellenausstattung nnterseheiden sieh die Tumorzellen dureh 
den versehiede~en Ausbildungsgrad und Funktionszusgand des gram endopl. 
Reticulum. Manehe Tumorzellen enthalten Zilien, intraeellulgre Kollagenfibrillen 
(Durehmesser ca. 500 A, Periodizitgt ca. 620 ]~), aueh osmiophile Lipidtropfen, 
Hgmosiderinablagerungen und membrangebundene parakristalline Siderosome 



Ultrastruktur fibrSser und histiozyt/~rer Hauttumoren 257 

(Abb. 1 a, 1 c), die wegen der geringen Msnge lichtmikroskopiseh nieht nachweis- 
bar sind. I-Iingegen fehlen Phagosomen bzw. Phagolysosomen in grSftsrer Zahl. 
Histiocyten mit Anzeichen untersehiedlicher Phagozytoseaktivit/~t sowie Mast- 
zellen in verschiedenen Degranulations- und Regranulationszust/~ndsn liegen in 
disseminierter Anordnung und geringer Zahl vor. Das extracellul/~re Kollagen 
forint Biindel, die im Verglsich mit dem normalen Corium grSBer dimensioniert 
sind. Der Kollagenfibrillen-Durehmesser sehwankt zwisehen 570--1 150 A, der 
h/~ufigste Querschnitt liegt bei 850 _~ (Abb. 1 b); bei allen Fibrillen betr/igt die 
Periodizit/~t ca. 650 A. Die vorwiegend kleinen Tumorgefs (Arteriolen, Venolen, 
Capillarsn) entsprechen in ihrem Aufbau weitgehend den im normalen Corium 
beschriebenen Gef/~ften (Zeliekson, 1967; Breathnaeh, 1971). 

Histiozytom (Fall 8--11, Tabelle 1) 
Aus Tabelle 1 ist ersiehtlieh, daft die unteren Extremitgten Prgdilektions- 

stellen des tIistiozytomes sind. 
Liehtmikroskopiseh sind die Tumorknoten auf das Corium besehrgnkt; sic 

reiehen bis zum subeutanen Fettgewebe und sind meist durch einen groften Zell- 
reiehtum eharakterisiert. 

I)er die Tumoren in der Hauptsache aufbauende Zelltyp entsprieht weit- 
gehend normalen Histioeyten mit vornehmlich rundliehen, selten lgngliehen oder 
spindelfSrmigen Zellkernen. In zahlreichen Tumorzellsn ist mittels Sudan IV 
eine starke Lipid-, bei Berlinerblaufiirbung eine H/~mosiderinspeicherung als 
morphologischer Ausdrusk einer extensiven Phagozytoseaktivit/i~t erkennbar. Bei 
intensiver intraeellul/irer Lipidspeicherung srh/ilt das Zytop]asma das wabig 
strukturierte Aussehen yon Schaumzellsn. Im Vergleich mit dem Dermatofibrom 
ist der Gehalt an Kollagenfasern wesentlich vermindert, die Zahl der Fibrob]asten- 
/~hnliehen, spindelf6rmigen Zelten ist gering ; Capilluren sind zahlreichvorhanden, 
gelegentlieh linden sich Toutonsche Rissenzellen. Eine Epidermishypsrplasie 
(Akanthosis und pseudoepitheliomatSse Basalzellhyperplasie) ist eine wiehtige 
histologische Eigenschaft der Histiozytome (im Gegensatz zum Dermatofibrom, 
bei dem di,~ Epidermis eher verschm~lert ist). 

Entsprechend dem lichtmikroskopischen Befund fiberwiegt aueh in der 
eIektronsnmikroskopisehen Ubersiehtsaufnahme ein histiozytiirer Tumorzelltyp. 
Fibroblasten linden sich nur in Gef/~ftn~he. Das kollagene Fasermaterial ist im 
Vergleich mit dem Dermatofibrom mengenm/~ftig gering, elastische Fasern sind 
aussehlieftlich in der Tumorperipherie nachweisbar. Die wichtigsten zytoplasma- 
tischen Strukturmerkmale der histiozyt/~ren Tumorzellen, durch welche auch sins 
Unterscheidung yon den Fibrocyten/Fibrob]asten mSglich ist, sind: runder bis 
ovaler ZsllkSrper, ovoider oder nierenf5rmiger chromatindiehter Kern, zahlreiche 
Mitochondrisn mit gut erhaltenen Innenstrukturen, gut entwickelter Golgi- 
Apparat, sp/s ausgebildetes gran. sndopl. Reticulum, tentakelf5rmige Pseudo- 
podien (,,surface folds"), tiefe Einfaltungen der Zellmembran, die im Querschnitt 
als intracellul/ire Vakuolen (,,Pinozytose-Vakuolen") mit Membranvesikulation 
(Mikropinozytosevesikel und ,,coated vesicles") imponieren (Abb. 2a, 2b), unter- 
schiedlieher Gehalt an Phagosomen mit versehieden strukturiertem Inhalt (aueh 
Myelinstruktursn), Lipidtropfen und H&mosiderinablagerungen in grol~er Zahl 
(Abb. 2 e, 2d). Auf Grund der unterschiedlich ausgepr/igten Endozytoseaktivit/~t 



258 L. AubSck 

Abb. 2a--d. Histiozytom. (a u. b) Histiocyten-~hnliche Tumorzellen mit zahlreichen intra- 
cellul~ren Pinozytose-Vakuolen und tentakelf6rmigen ,,surface folds". (b, inset) Pinozytose- 
Vakuole mit,,coated vesicles". (c) Makrophagen~hnlicher Tumorzellausschnitt mit zahlreichen 
Lipideinlagerungen und Phagosomen. (c, inset) Myelinartig strukturiertes Phagosom (,,Resi- 
dual body ?") aus Abb. 2e (fir) bei st~rkerer Vergr6Berung. (d) GroBes intraeellul~res mem- 
branumgebenes Siderosom. Vergr. (a) 6552• (b) 10330• (b/I) 22680• (e) 16210x, 

(e/I) 33 900 • (d) 71400 • 

bzw. Speicherf/~higkeit ist wie bei den His t iocyten (Gusek, 1962) eine Unter- 
tei lung in inaktive, aktive und Makrophagen-~hnliche Tumorzellen mSglich. 

Die Tumorgef/~Be unterscheiden sich in ihrem Feinbau nicht  wesentlich von 
den normalen  Coriumgef/~Ben. 

Dermato/ibrosarcoma protuberans (Fall 12, Tabelle 1) 
55j~hrige Frau,  seit 33 Jah ren  wachsender  H a u t t u m o r  im Oberbauch;  er 

besteht  aus einer handfl~tchengroBen cutan-subcutanen Geschwulstplat te mit 
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Abb. 3 a ~ .  Dermatofibrosarcoma protuberans. (~) Neben gr~uweiBlichen, das Hautniveau 
iiberragenden Knoten (I) ein knollig-weieher, breitbasig gestielter Tumorknoten (iT/). 
(b) Storiform angeordnete Tumorzellen des Tu I ;  H.-E., 200 •  (c) Tu I I m i t  sternfSrmigen 
Tumorzellen in mucinSser Grundsubstanz; H.-E., 200•  (d) Tumorzellkerne des Tu I ohne 
erkennbare Kernpolymorphie; Semidfinnschnitt, Azur-II-~ethylenblau,  800x.  Fibro- 
xanthom. (e) Faszikul~r-storiform gebaute Geschwulst aus spindeligen fibrobl~sten~hnlichen 
Tumorzellen mit  nur geringer Kernpolymorphie; H.-E., 200 •  (f) 4 helle, zum Teil gekerbte 
Tumorzellkerne mit  groBen, auch mehrfachen Nukleolen; unten: Schaumzell-Zytoplasma. 
Die Reihe dunkler Zellen sind Lympho- und Plasmocyten; Semidiinnschnitt Azur-I1- 

Methylenblau, 800 X 

6 Virchows Arch. A Path. Anat. and Histol. 
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mehreren stecknadelkopf- bis nu•groBen grauweif31ichen nnd blaurStlichen, das 
Hau~niveau iiberragenden Knoten (Abb. 3a/I) und einem taubeneigroBen, 
knollig-weichen, breitbasig gestielten und blutreichen Geschwulstknoten 
(Abb. 3 a/II). Lichtmikroskopisch reicht der Tumor bis tier in die Subcutis, ist 
unscharf abgegrenzt mit invasivem Wachstum ins Fettgewebe. Histologisch 
(Abb. 3b) gelangen in den versehiedenen Tumoranteilen in unterschiedlichem 
Mal3e insgesamt 4 Strnkturvarianten zur Ansicht: neben einer Anordnnng der 
spindeligen oder leicht ver~stelten Tumorzellen in Form des ,,cartwheel pattern" 
(,,storiform pattern"; strahlenfSrmiger Verlauf der Tumorzellen yon einer zentra- 
len Zone, die manchmal eine Capillare enthalten kann) werden myxoide Muster, 
Palisadenstrukturen sowie Desmoid-~hnliche fasciknlare Strukturen beobachtet. 
Zell- und Kernpolymorphie ist angedeutet, ausnahmsweise werden Mitosen 
beobachtet, t~iesenzellen fehlen. Neben spindeligen Tumorzellen sind vereinzelt 
histiozyt~tre Zellen mit ovalen, locker strukturierten Kernen und schwach baso- 
philem Zytoplasma nachweisbar. Kollagenfaserreiche Areale mit geringerer 
Zelldichte im Bereich der sklerosierten Plaques erinnern an die aggressive Fibro- 
matose vom Desmoid-Typ. Der weiche knollige Tumor zeigt sternfSrmige Zellen 
und I~iesenlymphgefgBe in einer mucinSsen Grundsubstanz (Abb. 3 c). In Semi- 
dfinnschnitten (Toluidinblau-Farbung, Abb. 3 d) wird die schmale, langgezogene 
Zellform betont. Die Kernpolymorphie ist zwar deutlich ausgepr~gt, ohne jedoch 
die ausschliel31ich elektronenmikroskopisch erfal3bare ,,Labyrinth"-Struktur der 
Zellkerne zu verraten. In den elektronenmikroskopischen Ubersichtsaufnahmen 
(Abb. 4a) bietet der cutan-subcutane Tumorteil (Abb. 3a/I) ein weitgehend uni- 
formes Bild, bestehend aus zahlreichen Tumorzellen, wenigen Histiocyten und 
Mastzellen, unterschiedlich dicht gepackten Kollagenfibrillen und vorwiegend 
kleinen Gef~Ben. Die Tumorzellen sind gekennzeichnet dnrch ihren schmalen, 
sehr hnggezogenen Zelleib, de rnur  an jenen Stellen, an denen Kern und ZelL 
organellen gelagert sind, etwas verbreitert ist. Sehr lange und guBerst schmale 
Zytoplasmaforts/~tze stehen fiber zahlreiche Kontaktstellen und Interdigitationen 
teils untercinander, tells mit grSBeren Zellanteilen in Verbindung (Abb. 4b). 
Das feinmorphologische Bild der Tumorzelle wird vor allem durch den gro~en und 
fiberraschend polymorphen Kern bestimmt. In Abhangigkeit des un~erschiedlichen 
Segmentierungsgrades kSnnen folgende Kernformen unterschieden werden 
(Abb. 4b, 5a--5c): 1. Kerne mit regelm~l~ig verlaufender Kernoberfl~tche; 
2. Kerne mit wenigen Kernbuchten (,,Nuclear pockets") und Kernknospen-Bildung 
an den Kernpolen; 3. Segmentkerne, bei denen ein Stammkcrn ~iber schmale, 
ca. 1000 A dicke Kernbrficken mit Kernknospcn oder (und) kleinen Kernseg- 
menten verbunden ist, deren GrSf3e, Form und Lage durch die beschr~nkten 
intracellularen Raumverhgltnisse bestimmt wird; 4. ,,Hypersegmentierte" Kerne, 
die sich aus einer grol~en Zahl yon aneinandergereihten, unterschiedlich dimen- 
sionierten und durch Kernbrficken mitcinander in Verbindung stehenden Kern- 
segmenten zusammensetzen. Bei allen Kernformen ist die Ausbildung yon Kern- 
projektionen (Kcrnforts~ttzen, ,,nuclear projections") erfa~bar. Die Kernhfille 
besteht aus dem perinuklearen Raum und einer der inneren Membran direkt 
angelagerten ca. 260 A breiten osmiophilen Kernschicht, in welche oberfl~tchlich 
(zum Karyoplasma hin) Chromatingranula eingelagert sind (Abb. 5e). Nukleoli 
sind selten und liegen meist in Form yon kleinen runden, osmiophilen Granula- 
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Abb. 4a--c. Dermatofibrosarkoma protuberans. (a) Tumorzellen mit polymorphen Kernen 
und langen, diinnen Zytoplasmafortsiitzen; Ausschnitt eines kleinen GefgBes (G). (b) Zwischen 
2 Tumorzellen mit untersehiedlieh stark segmentierten Kei~aen (K a, K 2) mehrere Intereellular- 
kontakte (IK); Golgi-Apparat (GA) und Zilie (Z). (e) 2 Tumorzellquersehnitte mit gut ent- 
wiekeltem gran. endopl. Ret. Golgi-Apparat, Zytofilamenten, Mitochondrien und freien 

gibosomen. Vergr. (a) 3 800 • (b) 15200 • (c) 17800 • 

ansammlungen  vor. Kernpro jek t ionen  und  Kernbr t icken  sind gleich dimensionier t  
(Breite ca. 1000 A) und  s t ruk tur ie r t  (Abb. 5f). Sie bes tehen aus einer zentra len 
e lektronendichten,  ca. 520 A brei ten  Lamina ,  an die sieh zu beiden Seiten eine in 
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Abb. 5aM.  Dermatofibrosarkoma protuberans. (a) Kerne mit regelmggiger Oberfl~che. 
(b) Hauptkern (HK) mit 3 Kernsegmenten (Formabhgngigkeit !), Kernbriicken (KB), ,,Kern- 
kanal" (KKz/) und Kernprojektion (KP). (e) Hypersegmentierter ,,Labyrinthkern" bzw. 
Kernsegment-Komplex. (d) Kernaussehnitt mit mehreren quergetroffenen Kerneinbuehtun- 
gen, sog.,,Pseudoinklusionen" (PI). (e) Tell der submembra.n6sen Kernsehieht ( z /S  ). (f) Kern- 
briieke (KB) zwisehen 2 Kernsegmen~en (KS 1, KS2). Vergr. (a) 5800• (b) 11900• 

(c) 11800• (d) 23600• (e) 74000• (f) 48000• 

ihrer Breite stark schwankende,  im Mittel etwa 200 A messende perinuklegre 
Zisterne ansehliegt. Die Lamina  wird in ihrer Mitte dureh perlsehnurart ig an- 
einandergereihte, in versehiedenen Abstgnden angeordnete  Chromatingranula 
unterteilt .  Die diehte Lagerung und Formadap ta t ion  der Kernsegmente  und  
Kernbri ieken *iihrt zur Bildung tiefer , ,Kernkangle" und einer seheinbaren Vet- 
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lagerung, zugleich Isolierung yon Zytoplasmaanteilen ins Kerninnere (Zytoplasma- 
Kompartimentierung).  Welters geht mit  zunehmender Segmentierung eine enorme 
VergrSl3erung der linearen Oberfl/ichenkontur der Kernschnittfl/~chen einher, die 
bei hypersegmentierten Zellkernen Maximalwerte yon 300--380 ~ erreichen kann. 

Sehr v ide  Tumorzellkerne weisen membranumgebene ,,Pseudoinklusionen" 
(intranukle~re Plasmainklusionen) auf, die den Schnittprofilen yon quer- oder 
schr/iggetroffenen Kerneinbuchtungen (Zytoplasmainvaginationen) entsprechen 
und sich im Durchmesser (200--250 nm und gr6fJer), Form (rund, oval oder 
polygonal), Inhal t  (feingran. Zytoplasma, Zellorganellen, Zytofilamente) sowie 
Membranaufbau unterscheiden (Abb. 5d). Besondere Strukturen stellen die 
membranlosen ,,echten" Kerneinschliisse (,,nuclear bodies"; Karyosphiiridien") 
dar. Sic liegen als Aggregationen yon Vesikeln oder Tubuli in einer feingranul/iren 
Matrix oder als yon einem mikrofibrill/iren Ring umgebene Granulaansammlungen 
v o r .  

Der gut ausgebildete Golgi-Appara~ setzt sich aus mehreren, racist um ein Zentriol ange- 
ordneten Dik~yosomen zusammen. Zytofilamente sind als Biindel mit vereinzelten ,,dense 
bodies" haupts~chlich unterh~lb der Zellmembran gelagert. Gelegentlich sind Zilien naeh- 
weisbar (Abb. 4b). DiG Membranvesikulation beinhaltet Mikropinozytosevesikel sowie 
,,coated vesicles". Das granul~re endoph Retieulum ist im Vergleich mit den Fibroblasten 
des normalen Corium sehw~cher ausgebildet und haupts~ichlieh in den breiteren Zytoplasma- 
anteilen lokalisiert (Abb. 4@ Im Zytoplasma mancher Tumorzellen gelingt der Naehweis yon 
sehr langen, c~. 2800 A breiten Kollagenfibrillen (Abb. 6c); diese lassen zwar eine Quer- 
streifung erkennen, eine genaue Bestimmung der angedeuteten Periodizit~t der Banden ist 
jedoeh nieht m6glich (Abb. 6d). Daneben sind gelegentlich intracellul~re Mikrofibrillen mit 
einer Dicke von 800--1200 A und einer Periodizit~t von etwa 650 A erfagbar (Abb. 6e). Alle 
intracellul~ren Kollagenfibrillen sind zur G~nze yon einer Membran umgeben, eine Verbindung 
zum extraeelluli~ren Raum war in Serienschnitten nicht nachweisbar. 

Neuroaxonale Strukturen fehlen, ebenso eine Basallamina oder Basallamina- 
/~hnliches Kondensationsmaterial  entlang der /iul3eren Zellmembran. - -  In  eine 
rein- bis grobflockige Grundsubstanz sind elastische Fasern und Kollagenfibrillen 
eingelagert. Diese sind nut  selten zu grSgeren Bfindeln zusammengefal3t, meist 
liegen sic in kleineren Gruppen vor. Der Fibrillendurchmesser schwankt zwischen 
800--1200 A, die Periodizit/it betr~gt 620--650 A (Abb. 6a, 6b). Zwisehen den 
Tumorzellen liegen wahllos eingestreut histiozygoide Zellen mit runden bis nieren- 
fSrmigen Kernen, kurzen pseudopodienartigen Zellforts~tzen, zahlreichen intru- 
cellul~ren Vakuolen mit Membranvesikulation, Phagosomen, Langerhans-Granula, 
gut entwickelten Golgi-Zonen und zahlreiehen Mitochondrien. Mit zunehmender 
Phagozytoset~tigkeit und ansteigendem Phagosomengehalt kSnnen sic das Aus- 
sehen yon Makrophagen erhalten. Mastzellen sind selten naehweisbar. 

Die TumorgefgA3e zeigen den Feinbau der kleinen und mittleren Gefs inner- 
halb der Bindegewebspapillen des Corium. Bemerkenswert  ist der Nachweis yon 
sog. ,,virus-like structures" in den Endothelzellen der Capillaren. 

Der knollige weiche Tumoranteil  (Abb. 3 a/II)  hat  zum Unterschied yore cutan- 
subcutanen Tumor eine geringere Zelldichte, vermehrt  histiozytgre Zellen und 
weniger Kollagenfibrillen. 

Fibroxanthom (Fall 13, Tabelle 1) 
Das Biopsiematerial s tammt  aus einem seit 5 Jahren gewachsenen cutan- 

subcutan gelegenen Tumor im Bereieh des linken Sehlfisselbeines einer36j~hrigen 

7 Virchows Arch. A :Path. Anat .  and Histol. 
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Abb. 6a e. Derm~tofibrosarkoma protuberans. (a u. b) Quer- u~d lgngsgetroffene extra- 
celluliire Kollagenfibrillen (Durehmesser: 800--1200 A, Periodizit~it: 620--650 A). (e) Mehr- 
teilige (T 1, T ~, T~), membranumgebene und ca. 2800 A breite Kollagenfibrille im Tumorzell- 
zytoplasma; vergleiehsweise wesentlieh kleiner dimensionierte extraeellulSore Kollagen- 
fibrillen ( / ) .  (d) Teil der intracellul~ren Kollagenfibrille bei stgrkerer VergrSBerung mit 
angedeuteter Querstreifung. (e) Ca. 1000 A breite, yon einer Ribosomen-freien Membran 
umgebene intr~eellulS~re Kollagenfibrille mit Bandenperiodizit~t (ca. 650 A). Vergr. (a) 27 800 • 

(b) 69000• (e) 15800• (d) 30100• (e) 33300• 

Frau.  Es handelt  sich um einen pflaumengrogen,  sehr derben und kuppelart ig 
vorragenden Knoten  mit  gehSckerter Oberfl~ebe und r6tlicher bis kastanien- 

brauner  Farbe.  
Histologiseh (Abb. 3 e) liegt unter  einer ~k~nthotisch verbrei ter ten Epidermis 

eine fiberwiegend stori~orm gebaute Gesehwulst aus spindeligen, Koll~gen- 
produzierenden Fibroblasten-s Ze]len mit  hohem, erst bei Fet t fs  
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und in Semidiinnsehnitten (Abb. 3f) deutliehem Lipid-Gehalt vor. Geringe Kern- 
polymorphie, Mitosen sind selten; daneben aueh histiozyt&re Zellen mit wechseln- 
den Mengen sudanophiler Substanzen. In  der Tumorperipherie lymphoide und 
plasmozytgre Infiltrate, m/tSige Gef/tBproliferation. In  Semid/innsehnitten 
(Abb. 3f) sind die Kerne der Fibroxanthomzellen auffallend hell, die Kern- 
konturen mehrfaeh gekerbt. Elektronenoptiseh k6nnen folgende, in abnehmender 
I-I&ufigkeit angef/ihrte Zelltypen untersehieden werden: Fibroblasten-/~hnliehe, 
lipidhaltige Tumorzellen, histiozyt/~re Zellen (bei intensiver Phagozytoseaktivitgt  
aueh als Makrophagen vorliegend), Mastzellen (einzeln oder in Gruppen), Granulo- 
eyten nnd Plasmazellen. Die sehr dieht gelagerten langgestreekten Tumorzellen 
zeigen im L/~ngssehnitt weitgehend gestreekt verlanfende Zellgrenzen mit einem 
meist konstanten Interzellularraum ohne spezialisierte Zonen fester intereellulS~rer 
t taftung. Der Gesamteindruek der Tumorzellen wird yon zwei hervorsteehenden 
Merkmalen gepr/igt: Den Zellkernen mit ihrer ansgepr/~gten Polymorphie sowie 
den zahlreiehen intraeellul/~ren Lipidtropfen (Abb. 7a). Die Tumorzellkerne 
weisen das beim DFSP ausffihrlieh besehriebene ultrastrukturelle Grundprinzip 
mit  Kernprojektions-, Kernbrfieken- und Segmentbildung auf. 

Folgende 3 Segmentanordnungen k6nnen untersehieden werden: 1. Kerne (Kernsegment- 
Komplexe), die in L~ngs- und Quersehnitten aus grogen, Ehnlieh dimensionierten und dureh 
Kernbrfieken verbundenen Hauptsegmenten (mit Nukleolen) bestehen; 2. Kerne, bei denen 
ein groBer zentraler Hauptkern (mit Nukleolus) satellitenartig yon mehreren kleinen Neben- 
segmenten umgeben ist; 3. GreBe langgezogene Kerne, bestehend aus zahlreiehen kleinen 
Kernsegmenten, mit einem spongi6sen Kernsehnittbild. 

Kernprojektionen, Kernbrfieken und Kernhfille st immen in ihrem Aufbau 
und Durehmesser weitgehend mit jenen der DFSP-Kerne  iiberein. Die Kern- 
brfieken sind jedoeh vergleiehsweise nieht so zahlreieh und meist kfirzer, die 
Kernkan/~le bzw. Zytoplasmainvaginationen daher nieht so tier and der Laby- 
r intheharakter  der Fibroxanthomkerne insgesamt sehw/~eher ausgepr/tgt. Das 
Kernehromatin weist keine Besonderheiten auf and ist trotz Glntaraldehyd- 
fixation in Form kleiner floekiger Aggregate fiber den intranuklegren Raum ver- 
teilt. Die Kernk6rperehen unterseheiden sieh in Form, Gr6ge nnd Feinbau. 
Rund- oder ovalgeformte Sehwammnukleoli sind ungleieh seltener als langge- 
streekte, grebe Nukleoli, die in manehen quergetroffenen Kernen den gesamten 
Durehmesser in diagonaler Riehtung durehziehen. Neben den beim DFSP be- 
sehriebenen membranumgebenen intranukle~tren Plasmainklusionen linden sieh 
in den Fibroxanthomkernen zus/~tzlieh runde oder ovale, tells sehr grebe (die 
gesamte Kernsehnittfl/iehe ausffillende) zytoplasmatisehe Pseudoinklusionen mit 
zahlreiehen Lipidtropfen und Zellorganellen. 

Die intraeellul~ren Lipidtropfen variieren stark in Zahl, Form, Gr66e und Osmiophilie. 
Bei intensiver Lipideinlagerung imponieren die Tumorzellen als ,,Sehaumzellen". Die Mito- 
ehondrien mit oft nur mehr rudiment~r vorhandenen Innenstrukturen sind bevorzugt in der 
NEhe des Golgi-Apparates anzutreffen; dieser ist gut ausgebildet und besteht aus 4 und mehr 
])iktyosomen. Das gran. endopl, t~etieulum ist reiehlieh bis mggig (entspreehend unreifen 
Fibroblasten) entwiekelt. Seine quantitative Ausbildung seheint reziprok zur Lipidspeieherung 
zu sein. AuffEllig ist der hohe Gehalt an Zytofilamenten (Durehmesser: 50 ~_ and 100 A), die 
in unregelm~Biger Anordnung fiber das gesamte Zytoplasma verteilt sind oder als diehte, lange 
Bfindel vorliegen. Diese durehziehen die Zelle parallel zur LEngsaehse und weisen zahlreiehe 
osmiophile Verdiehtungsstellen (,,dense bodies") auf. Bei subplasmalemmalem Verlauf dieser 
manehmal sehr grogen Filamentbfindel ist die Zellmembrankontur stellenweise unseharf, zu- 
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dem entsteht gelegentlich der Eindruck eines ko~tinuierlichen Ubertritts der Fil~mentbfindel 
in den Extr~cellul~rraum. Wie beim DFSP enth~lt das Zytoplasma mancher Tumorzellen 
membranumgebene 1000 • dicke Kollagenfibrillen mit einer Periodik von e~. 650 ,~. 

Die His t iocyten  enth~l~en wie die TumorzeIlen Lipidtropfen in  unterschied- 
licher Zahl, Gr6ge u n d  Form;  unterscheiden sich jedoeh yon  den  Tumorzel len  
dureh ihr e lektronendichtes  Zytoplasmu,  den chromat inre ichen und  nicht  segmen- 
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tierten Kern, den Gehalt an Phagosomen, Lysosomen und Pinozytosevakuolen 
mit Membranvesikulation. Der weehselnd schmale intereellul/~re Spalt ist immer 
yon dichtgelagertem mikrofibrillgren Material erffillt (300--1000/t~ dicke Kollagen- 
librillen mit  einer 640 A-Periodik und diekere Fibrillen, die im L/~ngssehnitt keine 
Periodizitgt erkennen lassen). GrSBere Interzellularrgnme mit  kleineren Gef~tf~en 
sind yon ,,banded structures" erfiillt (Abb. 7 c). 

Bespreehung 
Die 11 untersuehten Dermatofibrome und Hist iozytome weisen hinsichtlich 

Patientenalter,  GrSl~e, Farbe sowie Lokalisation gegeniiber dem in der Literatur 
(Ubersiehtsarbeit: Niemi, 1970) besehriebenen klinischen Bild keine Besonder- 
heiten auf. Anlal~ zu klinisch dif/erentialdiagnostischen Uberlegungen und dia- 
gnostischen Irr t ihnern ist vor allem dureh die Sehwierigkeit der Abgrenzung 
stark Hgmosiderin-speiehernder, daher intensiv pigmentierter Histiozytome yon 
malignen Melanomen gegeben (Bernstein, 1939). Diflerentialdiagnostiseh abzu- 
grenzen sind welters Keloide, Angiome, Neurofibrome, Leiomyome, Xanthome, 
Naevuszellnaevi und das Dermatofibrosarcoma protuberans. Das histologische 
Bild wird wegen der teilweise recht erhebliehen Polymorphie vie]fach sehr unter- 
sehied]ieh interpretiert;  dabei stehen vor allem Fragen der histologisehen Diffe- 
renzierungsmSglichkeit bzw. der Zweckm/~Bigkeit einer Abgrenzung der beiden 
Tumoren im Vordergrund der Diskussion. 

Die Schwierigkeit der lichtmikr. Unterscheidung yon Fibroblasten und Histiocyfen 
dokumentiert sich in der Vielzahl an Synonym~ ffir das Dermatofibrom bzw. Histiozytom: 
Fibroma simplex (Unna, I894), Nodulus cutaneus (Arning u. Lewandowski, 1911), Fibrome 
en pastille (Civatte, 1928), Dermatofibroma lenticulare (Schreus, 1930), Histiozytoma eutis 
(Woringer, 1931; Woringer u. Kviatovsky, 1932) Dermatofibroma (Traub u. Monash, 1932), 
Nodular subepidermal fibrosis (Miehelson, 1933; Rentiers u. Montgomery, 1949) und Selerosing 
hemangioma (Gross u. Wolbach, 1943). Dabei wird yon den Autoren als Basiszelle der Ge- 
sehwulst ein Fibroblast (Traub u. Monash, 1932; l~entiers u. Montgomery, 1949; Frenk, 1961 ; 
Klaus u. Winkelmann, 1966) Histiozyt (Woringer u. Kviatovski, 1932; Senear u. Caro, 1936) 
bzw. Endothelzellen (Gross u. Wolbaeh, 1943) angenommen. Die unferschiedliehen Ansichten 
hinsichtlich der Abgrenzung des Dermatofibroms und /-Iistiozytoms werden nieht zutetzt 
davon bestimmt, ob den Histioeytea eine cellul~re und funktionelle Eigenstgndigkeit zuge- 
billigt wird oder ob sie als fakultative Fibroblasten in einem besonderen Funktionszustand 
(hohe Phagozytose- und Speicheraktivit/~t) gewertet werden. 

Die Diskussion der Tumorzell-Histogenese, Abstammung und Wechselbe- 
ziehung zwischen den Basiszellen dieser Tumoren, also zwisehen Fibroblasten und 
Histiocyten, und damit  die Frage n~eh der form~lgenetisehen Beziehung zwisehen 
Dermatofibrom und Hist iozytom findet ihre Fortsetzung in den entspreehenden 
elektronenmikr. Mitteilungen (Fisher u. Vnzevski, 1968; Mtillejans, 1970; Mihatseh- 
Konz et al., 1973; Carstens u. Sehrodt, 1974). Eigene elektronenmikr. Befunde 
erlauben dazu folgende Stellungnahme: der in den 6 Dermatofibromen vor- 
herrschende Tumorzelltyp ist durch wesentliche Merkmale der Hautfibroblasten 
ehar~kterisiert (Ross, 1965). Die manehen Tumorzellen eigene F/~higkeit zur 
begrenzten (geringffigigen) Phagozytose sowie Pigment (H/~mosiderin)- und 
Lipidspeicherung ist insofern kein Argument gegen eine Fibroblasten-Natur tier 
Tumorzellen, da aueh normale Fibroblasten in begrenztem AnsmaB eine Lipid- 
und Pigmentspeicherung aufweisen kSnnen (Theron et al., 1963; t tashimoto u. 
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Lever, 1964; Zelickson, 1967; I~oy u. Ghadially, 1969; Comings u. Okada,1970; 
Kamensky et al., 1973). Die im Vergleich zum Histiozytom minimalen Hs 
siderinab]agerungen bzw. parakristallinen Siderosomen stammen vermutlich von 
phagozytierten und intracellul/~r abgebauten extravasalen Erythrozyten (aus 
kleinen Blutungen). Eine i~hnliche Erythrozytenphagozytose-Aktivit~t wurde 
experimentell durch Injektion von kolloidalem Eisen in Dermatofibrome provo. 
ziert (Senear u. Caro, 1936; Mihatseh-Konz et al., 1973). Trotz der Phagozytose- 
und Speicheraktivit~t maneher Dermatofibromtumorzellen bleibt der fiir Fibro- 
blasten typisehe Zelleharakter erhalten; eine eindeutige ultrastrukturelle Unter- 
scheidung yon den Histiocyten ist somit gegeben. Umgekehrt ist in den Histio- 
zytomen eine elektronenmikr. Differenzierung der zahlenm/~gig dominierenden 
histiozyt~ren Tumorzellen von den mengenmiigig stark in den Hintergrund 
tretenden Fibroblasten m6glieh. Da naeh Gieseking (1963, 1972) Histiocyten und 
Fibroblasten zwei grunds/~tzlich verschiedene, einseitig differenzierte Zellelemente 
darstellen, deren Zytop]asmafeinstruktur Ausdruek ihrer unterschiedliehen 
Leistungen (Phagozytose bzw. Proteinsynthese) ist, und auch in den yon uns 
elektronenopt, untersuehten Tumoren keinerlei feinmorphologische Anzeiehen 
einer reversib]en oder irreversiblen Transformation yon Fibroblasten-/~hnlichen 
in Histiocyten-~hnliche Tumorzellen erfagbar war, scheint fiir die Tumorzelle der 
Dermatofibrome eine Fibroblasten-Histogenese, ftir jene der Histiozytome eine 
gistiozyten-Histogenese naheliegend und d~mit eine Abgrenzung der beiden 
Tumortypen berechtigt zu sein. Aus diesem Grunde schlagen wi t  im Gegensatz 
zu Mihatseh-Konz (1973; kein Histiozytom, nur mehr Dermatofibrom) vor, die 
beiden Bezeiehnungen , ,Dermato/ibrom" und , ,Hist iozytom" beizubehalten und sie 
in Abh/ingigkeit yore jeweils zahlenmgBig vorherrsehenden Zelltyp (,,Dermato- 
fibrom" ftir gewucherte Fibroblasten, ,,Flistiozytom" ffir histiozyt~tre Tumor- 
zellen) zu verwenden. Der Ansieht yon Carstens u. Sehmidt (1974), wonaeh das 
Dermatofibrom als ,,Selerosing hemangioma" (Gross u. Wolbaeh, 1948) miteinem 
endothelialen Ursprung der Tumorzellen zu betraehten sei, k6nnen wir uns nieht 
ansehliegen, da sieh der Nachweis der yon den Autoren als ,,Marker" verwendeten 
,,Weibel-Palade-Bodies" (Weibel u. Palade, 1964; Zeliekson, 1966; Burri u. 
Weibel, 1968 ; Santolaya u. Bertini, 1970 ; Steinsiepe u. Weibel, 1970 ; Matsuda u. 
Sugiura, 1970; Breathnaeh, 1971) in den yon uns untersuehten F/tllen aussehlieglieh 
auf die Gefggendothelien besehr/~nkte. 

Die klinisehen Merkmale, das biologische Verhalten sowie das histologisehe Bild des yon 
uns untersuchten Dermatofibrosareoma protuberans stehen in weitgehender Ubereinstimmung 
mit den Literaturberiehten (Darier u. Ferrar~d, i924; ttoffmaim, 1925; Mopper u. Pinkus, 
1950; Pack u. Tabah, 1951; Wooldridge, 1957; Przybora u. Wojnerowiez, 1959; Gottron u. 
Nikolowski, 1960; Taylor u. Helwig, 1962; Adams u. Salzstein, 1963; Phelan u. Juardo, 1963; 
Burkhardt et al., 1966; MePeak et al., 1967; Groetschel u. Cramer, 1967; Smith, 1971; Sauter 
u. DeFeo, 1971 ; Kint u. Geerts, 1973 ; ttagedorn et al., 1974). So erlaubt das klinisehe Bild des 
Tumors mit dem derben, grauweil31iehen und blaurStliehen sowie den breitbasig gestielten 
Knoten und deren Lokalisation in der Bauehhaut der Pr~dilektionsstelle des DFSP (Petkow 
u. Andreev, 1972) eine pr/isumptive makroskopisehe Diagnose. Weiters ist die klinisehe Ent- 
wieklung, das 2phasige Tumorwachstum eharakteristisch (Sauter u. DeFeo, i971; Kint u. 
Geerts, 1973). Die erste Phase, das ,,Stadium der fibrSsen Plaques" war in unserem Fall ge- 
kennzeiehnet dureh die Bildung eines zun~ehst nur fingernagelgrogen harten Plaques in der 
Cutis, der sieh nur sehr langsgm (w~Lhrend 33 Jahren!), aber progressiv (besonders wghrend 
der 7 Sehwangerschaften) in aufeinanderfolgenden Waehstumssehfiben bis zu Handfl/iehen- 
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gr613e ausdehnte. In der anschlieBenden zweiten Phase, dem ,,tumoralen Stadium" erfolgt 
ein relativ rasches Wachsen (in unserem Fall innerhalb yon 2--3 ~onaten) unter Bildung 
mehrerer steeknadelkopf- bis nuBgrol3er Knoten und einer taubeneigrogen Protuberanz an 
der Oberfl~ehe des fibr6sen Plaques. 

Nine in der Literatur  h/iufig betonte Besonderheit des klinisehen Verlaufes 
der Geschwulst l iegt  in der hohen 5rtlichen Rezidivbercitschaft. Diese Rezidiv- 
neigung ist nach Pinkus (1973) nieht auf einen malignen Geschwulstcharakter 
zuriickzufiihren, sondern Folge einer ungenfigenden Ausschneidung. Bei Auftreten 
yon mehreren Rezidiven ist jedoch die M6glichkeit einer progressiven Maligni- 
sierung nicht auszuschliegen. So wird yon I-Iagedorn et al. (1974) ein Fall yon 
DFSP besehrieben, bei dem mit zunehmender I~ezidivzahl eine Aggressivit/tts- 
zunahme der Neubildung einherging mit progressivem ~bergang in ein weit- 
gehend entdifferenziertes Fibrosarkom. I m  eigenen Fall war naeh 2 Jahren kein 
gezidiv aufgetreten. Der hohen lokalen Rezidivh/~ufigkeit steht die geringe 
Metastasierungsneigung des DFSP gegeniiber. So werden nut  vereinzelt FSJle 
mit  Fernmetastasierung beschrieben (Penner, 1951; Fisher u. Hellstrom, 1966; 
McPeak et al., 1967; Smith, 1971). Diese Polymorphie des klinischen Verlaufes 
hat zu einer untersehiedliehen Beurteilung der Dignitgt der Gesehwulst gef/ihrt: 
yon Woringer (1936) als gutartiger Tumor angesehen, yon I-Iueck (1947) und 
Steigleder (1964), den ,,halbgutartigen" Tumoren zugeordnet, wird yon Darier u. 
Ferrand (1924, Erstbeschreibung) eine lokale Malignit/it angenommen und das 
DFSP yon Pack u. Tabah (1951) zu den malignen Geschw/ilsten gez/ihtt. In  die 
Diskussion der Dignit&t ist die eigenwillige ausschliei31ich elektronenopt, erfaBbare 
Polymorphie der Tumorzellkerne miteinzubeziehen. Trotz wesentlich erweiterter 
Kenntnis der Zellarehitektur maligner Tumorzellen ist eine Stellungnahme zur 
Dignit/~t einer Gesehwulst auf Grund elektronenmikr. Befunde naeh wie vor 
gugerst problematisch. Nine Beziehung zwisehen DignitS~t und Kernform scheint 
jedoch insofern zu bestehen, als in maligne entarteten Tumorzellen h&ufig Zellkerne 
mit  stark ausgepr/tgter Anomalie nachzuweisen sind. Auf Grund dieser hypothe- 
tischen Beziehung and der starken Polymorphie der , ,Labyr in thkerne"  ist fiir 
das DFSP eine semimaligne Potenz nicht auszuschlieBen. 

Wegen der Vielfalt yon histologischen Mustern in den versehiedenen Tumor- 
anteilen ist die Erstellung einer definitiven histologischen Diagnose nur dutch 
Aufarbeitung des Tumors mSglich. Dabei ist vor allem die Anordnung der Tumor- 
zellen in einer ,,cartwheel-configuration" (,,storiform pat tern",  ,,twisted strip 
pat tern",  Breccien), also in einem strahlenf6rmigen, ,,gestrickten" Verlauf der 
spindeligen Zellen yon einer zentralen Zone yon wesentlicher diagnostischer 
Bedeutung (Smith, 1971). Da abet aueh das Dermatofibrom, Neurofibrom, 
Neurofibrosarkom (aus dem subeutanen Gewebe stammend) und Fibrosarkom 
gelegentlieh Tumorbezirke mit ,,cartwheel pa t tern"  aufweisen k6nnen (Binkley, 
1939; Mopper u. Pinkus, 1950; Burkhardt ,  1966; Sauter u. DeFeo, 1971; Smith, 
1971; I-Iagedorn et al., 1974), ist eine endgiiltige Diagnose nur dureh Korrelation 
des klinisehen and histologisehen Bildes m6glieh. 

Wegen der angefiihrten differentialdiagnostischen Schwierigkeiten wird daher 
auf der Basis von lichtmikr. Untersuehungen von Bednar (1957, 1970) fiir das 
DFSP eine neurogene Herkunft  angenommen; insbesondere werden Beziehungen 
zum Neurofibrom bzw. Neurinom diskutiert. Nine neurogene Abstammung des 



270 L. AubSek 

I )FSP m6ehten wir jedoeh aussehliegen, da bei keiner Tumorzelle eine Basal- 
lamina oder neuroaxonale Elemente naehweisbar waren. Aueh in den yon Jasmin 
u. Riopello (1972) mit Dimethylbenzanthrazen an ovariektomierten M/~usen 
experimentell erzeugten Tumoren vom Typ des DFSP konnte kein Anhaltspunkt 
f/it eine Tumorzellgenese aus Sehwannsehen Zellen gefunden werden. Ozzello 
et al. (1963), Stout u. Lattes (1967), sowie Kempson u. Kyriakos (1972) betr~ehten 
das DFSP als ,,morphologisehe Variante der fibr6sen Itistiozytome". Als Basis- 
tumorzelle wird dabei yon Ozzello et al. (1963) ein IIistiozyt angenommen, der 
fakultativ die Funktion eines Fibroblasten iibernehmen kann. Auf Grund der 
Zellform, Zellorganellen-Ausstattung sowie sonstiger eellul/~rer Eigensehaften 
(intraeellulS, res Kollagen) ist in unserem Falle eine ultrastrukturelle Abgrenzung 
der DFSP-Tumorzellen yon den tumoreigenen histiozy~5,ren Zellen, yon neo- 
plastisehen und normalen I-Iistioeyten der Hang und somit eine Klassifizierung 
als modifizierte, vorwiegend um'eife Fibroblasten m6glieh. Bei Aussehlu8 einer 
Umwandlung Hist ioeytFibroblast  (Gieseking, 1963, 1972) ist daher einer Fibro- 
blasten-I-Iistogenese der Vorzug zu geben. Wegen der extremen Kernpolymorphie 
(als Ausdruek einer m6gliehen semimalignen Potenz) und der Fibroblastengenese 
ist die Riehtigkeit der Einordnung des DFSP in die Gruppe der benignen fibrSsen 
I-Iistiozytome in Frage gestellt. 

Da die feinmorphologisehe Eigenheit der meisten Tumorzellen wesentlieh 
yon den polymorphen Zellkernen determiniert wird, erseheint uns eine kurze 
Interpretation der Kernstrukturen angebraeht (eine ausfiihrliehe Mitteilung der 
Kernbefunde sowie deren Diskussion unter Bertieksiehtigung entspreehender 
Litera~urberiehte ist in Vorbereitung). Die Kernhtille ist in alien Kernsegmenten 
analog strukturiert und dimensioniert. Die der inneren Kernmembran ange- 
lagerte, ca. 260 ~_ breite (in Dermatofibromkernen vergleiehsweise etwa 500 A 
dieke) Kernsehieht weist eine feinmorphologisehe ]~hnliehkeit mit der yon 
Fawcett  (1966, 1973) besehriebenen ,,Lamina fibrosa" und mit der yon Patrizi u. 
Poger (1967) beobaehteten ,,Zonula nueleum limitans" auf. Diese submembran6se 
Kernsehieht unterseheidet sieh dnreh ihren einfaehen Aufbau yon den wesentlieh 
komplizierter zusammengesetzten Kernwandstrukturen, die beim l~e~inoblastom, 
bei versehiedenen Leukgmieformen, Lymphomen sowie in Zellen der myeloisehen 
I~eihe besehrieben werden. Die aus Seriensehnitten blattf6rmig rekonstruierten 
Kernprojektionen (Aussl0rossungen der Kernmembran) und Kernbr/ieken stimmen 
in ihrem 3sehieh$igen Aufban und ihren Dimensionen iiberein. Sie entstehen dureh 
Aneinanderlagerung zweier Kernhiillen-Anteile; dementspreehend betr/tgt ihre 
Dieke mit ca. 1000 A in etwa das Doppelte des Kernhtillendurehmessers, d.h. 
2 • perinnkle/~re Zisterne @2 X submembran6se Kernsehieht. 

Das histologisehe Bild des Fibroxanthomes kann yore DFSP und Fibro- 
xanthosareom (malignes fibr6ses tIistiozytom; Kempson u. Kyriakos, 1972), die 
ebenfalls storiforme Muster aufweisen k6nnen, dutch den Lipidnaehweis bzw. 
durch das Fehlen der Malignit/~tskriterien differentialdiagnostiseh abgegrenzt 
werden. Elektronenoptiseh ist eine Differenzierung vom DFSP dureh die groge 
Zelldiehte, intraeellul/ire Lipidspeieherung und sehr reiehliehe Kollagenbildung 
(,,banded structures") gegeben. Zellform, Organellenausstattung und vor allem 
der qualitativ und quantitativ den Filamentbiindeln der Myofibroblasten (Ryan 
et al., 1974) entspreehende Gehalt an Zytofilamenten legen eine Tumorzell-Genese 
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aus F ib rob l a s t en  n~he. Der  te i ls  sehr hohe  L ip idgehMt  der  xa n thoma t6se n  
Tumorzel len  spr icht  n ieh t  gegen ihre  F ib rob l a s t e nna tu r ,  da  Sehaumzel len  mi t  
den morphologisehen  Merkmalen  yon F ib rob l a s t e n  aueh bei  Entzf indungs-  
prozessen (Ghad ia l ly  etal. ,  1970; Gr imley  u. Sokoloff,  1966) und  in Tumoren  
(Eisenstein,  1968; Ste iner  et al., 1972) beschr ieben werden.  Die  Ursaehe  fl i t  d ie  
in tens ive  in t racel lu lgre  L ip idab lage rung  sehen wi t  n ich t  in  e iner  degenera t iven  
Verfet tung,  sondern  in einer  e rhShten  Aufnahme  (Pinocytose  oder  t r a n sme mbra -  
n6ser L ip id t r anspo r t )  extraeellul/~r angebo tener  Lip ide .  Aufgrund  der  unter-  
schiedl iehen Osmiophi l ie  en tha l t en  sie unges.,  ges. F e t t e  sowie Phosphol ip ide  
(Ghidoni  u. O'Neal ,  1967; Fawee t t ,  1973). I-Iinsiehtlieh der  E n t s t e h u n g  der  
K e m s t r u k t u r e n  gel ten  5~hnliehe Uber legungen  wie sie bere i ts  be im D F S P  
kurz  besproehen wurden.  Un te r  Zngrundelegung der  F ib rob las tengenese  der  
Tumorbasiszel le  seheint  fiir das  vorges te l l te  F i b r o x a n t h o m  eine Klass i f iz ierung 
als fibr6ses t I i s t i o z y t o m  nieht  zutre[fend,  sondern  eine yon  der  W o r l d  Hea l t h  
Organiza t ion  (Enzinger  et al., 1969) vorgesehlagene E in re ihung  in die  , ,Xan thom-  
Gruppe"  n~hel iegender  zu sein. 
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