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Mal ignan t  Endo the l i a l  Vascula r  T u m o r  with  Dis ta l  E mbo l i z a t i on  

Summary. This case report describes a malignant endothelial vascular tumor originating 
in the superficial femoral artery with distal embolization and formation of metastases in bones 
and soft tissue of the foot and lower leg. Clinically the case was considered to be microembolism 
of the foot. Diagnosis was established by biopsy of a cutaneous necrotic lesion in the lateral 
foot region. The histologic picture of the cutaneous and subcutaneous metastases is similar to 
that  of systemic proliferating angioendotheliomatosis. 

Key words: Angiosarcoma - -  Sarcoma of artery - -  Endothelial vascular malignoma - -  
Angioendotheliomatosis. 

Zusammen]assun 9. Fallbericht fiber eincn vom Intimaendothel der Arteria femoralis super- 
ficialis ausgehenden malignen Tumor mit Embolisation yon Tumorgcwebe in die Peripherie 
und Metastasenbildung in den Weichteilen und Knochen des distalen Extremit~tenbereichs. 
Klinisch lief der Fall als rezidivierende hlikroembolie, bis sich die Diagnose aus tier Probe- 
biopsie einer Hautnekrose am Full ergab. Auf die _&hnlichkeit der Histologie der Metastasen 
in dcr Haut/Subkutis mit der Angioendotheliomatosis proliferans systematisata wird hinge- 
wiesen. 

Maligne Tumoren ,  die  yon  der  W a n d  g r S t e r e r  Blutgef/il~e ausgehen,  s ind aul]er,  
o rden t l i ch  selten. 23 F/~lle von Le iomyosa rkome n  der  Venenwand  aus de r  Wel t -  
l i t e ra tur ,  inklus ive  2 e igener  F/~lle s ind  yon  Leu und  N ipkow (1969) zusammen-  
ges te l l t  worden.  Noch se l tener  s ind  Tumoren ,  die  vom I n t i m a e n d o t h e l  de r  A o r t a  
oder  g r S t e r e r  Ar t e r i en  ausgehen (S taemmler ,  1955; S ladden ,  1964; Karhoff ,  1957; 
K a t t u s  et  al., 1960; W i n k e l m a n n  et  al., 1971). Multi lokul&re mal igne  endothe l ia le  
Tumoren  der  K a p i l l a r e n  der  H a u t - S u b k u t i s  s ind un te r  dem N a m e n  systemisehe 
pro l i fe ra t ive  Angioendo the l iomatos i s  b e k a n n t  (Tappe iner  und  Pfleger,  1963 ; Pi le-  
g e r u n d  Tappe iner ,  1959 ; Abu la f i a  a t  al., 1969 ; Lurid,  1957 ; F ievez  et  al., 1971 ; 
S t rou th  et  al. ,  1965; H a b e r  et  al., 1964; B r a v e r m a n  und  Lerner ,  1961 ; Mada ra  et  al. ,  
1975; Arner id  und  Brankovan ,  1975). 

W i n k e l m a n n  et  al.  (1971) haben  ein  E n d o t h e l i o m  der  Aor t a  abdomina l i s  mi t  
mul t ip len  Embol i sa t ionen  yon Tumorgewebe  in d ie  Per ipher ie  beschrieben.  Pri-  
m/~rtumor und  Metas tasen  zeigten ein undi f fe renz ier tes  endothe l ia les  Tumorge-  
webe mi t  B i ldung  yon durch  Tumorze l l en  ausgek le ide ten  Gef/s mi t  Blu- 
tungen,  F ib rose  und  En tz i indung .  Der  P r im/ t r tumor  ging vom I n t i m a e n d o t h e l  
der  Aor t a  abdomina l i s  aus. Tumormassen  und  T h r o m b e n  f i ih r ten  zum Aorten-  
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Abb. 1. Ubersichtsaufn~hme des Tumors in der er6ffne~en Arteria femoralis superficialis 

Abb. 2. ~bersich~saufnahme des Tumors in si~u in s~ rke re r  Vergr61~erung. Polyp6ser Tumor, 
vorwiegend aus Thrombusmassen bestehend 

Abb. 3. De~gil aus der Arterienwand mi t  aufgelggerten Thromben,  die Tumorzellen enthal ten.  
HE, 65 • 



Abb. 4. Ausschnitt  aus Abbildung 3. Tumorzellschich~ auf ioartiell nekrotischer Arterienwand. 
HE, 100 X 

Abb. 5. Tumorzellen an der Thrombusoberfli~che, Silberfiirbung, 400 x 

Abb. 6. Tumorzellhaufen in kleiner subkutaner Arterie im Bereich einer peripheren Metastase. 
Die Arterienwand ist tumorfrei. HE, 100 x 
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ve r seh lug .  B e i m  T o d e  b e s t a n d e n  a u e h  M e t a s t a s e n  in d e r  I l e u m -  u n d  R e k t u m -  

s e h l e i m h a u t .  

K i i r z l i ch  e r l e b t e n  wi t  e i nen  Fa l l ,  de r  m i t  d e m j e n i g e n  y o n  W i n k e l m a n n  e t  al. 

(1971 ) kor re l i e r t .  

Kasuistik 
Bei dem 74j~hrigen Mann mit negativer Vorgeschichte trat~n unvermittelt  haematom~hn- 

liche Ver~nderungen am rechten lateralen Ful~rand auf, die in Blascn, Nekrosen und Ulzera 
mit rezidivierenden Blutungen fibergingen. Klinisch bestand Verdaeht auf Mikroembo]ien. 
Eine Probeexzision 4 Monate nach Beginn der Erkrankung (Hist.-Nr. 4/76) ergab am 3.1.76 
ein undifferenziertes, sehr polymorph gebautes Tumorgewebe yon ste]lenweise angiosarkoma- 
tSsem Bau. 2 Wochen sp~ter wurde ein neu aufgetretener Knoten an der II.  Zehe rechts ent- 
fernt (Hist.-Nr. 1231/76), es land sich dasselbe Tumorgewebe, das auch don Knochen erfaI~t 
hatte. Kurz darau~ bildete sieh ein akutes Ischaemiesyndrom des rechten Beines aus. :Die 
Angiographie ergab einen kurzstreckigen VersehluB der Arteria femoralis superficia]is bei 
sonst unauff~lligem Arteriensystem. Wegen Verdacht auf Tumor in der Arterie wurde am 
6.2.76 die Oberschenkelamputation durchgefiihrt (Hist.-Nr. 2866/76). 

Die makroslcopische Untersuchung des Amputates zeigte 8 cm unterhalb der Resektions- 
stelle einen die Lichtung der Arteria femoralis superficialis versehliel~enden, polyp6s gebauten 
Tumor yon 4,5 cm L~nge. Das grau-weil3e Tumorgewebe durchsetzte die Arterienwand nicht. 
Die Begleitvene war frei. Die Arterien zeigten im iibrigen nut geringe Wandsklerose. Im Fett-  
gewebe in der Umgebung des Tumors lagen mehrere bis bohnengrol~e derbe Lymphknoten 
mit  braunwei[~er Sehnittfl~Lche. Embolische VerschlfiBe in den Unterschenkelarterien waren 
nicht nachweisbar. Die Muskulatur des Unterschenkels und der Planta pedis enthielt total 
6 Tumorknoten bis zu 3 em Durchmesser aus dfisterrotem derbem Gewebe. Der Femurknochen 
war unauff~llig. In der Tibia, in mehreren Ful~wurzelknochen und in einzelnen KSpfchen der 
Metatarsalia lagen osteolytische Herde aus weichem diisterrotem Gewebe, der gr6~te dieser 
Herde yon 4,5 cm Durchmesser land sich in der Tibia. AuBerdem bestanden kutane Nekrosen 
an der Lateralseite des rechten FuBes und an der Kuppe der IV. Zehe sowie t in Status nach 
Amputation der II .  Zehe. 

Histologisch fund sich im Bereiche des Prim~rtumors anstelle des Intimaendothels eine 
mehrreihige Schicht yon Tumorzellen mit  groBen rundliehen bis ovalen Kernen mit  plumpem 
Chromatingeriist und einem bis mehreren prominenten Nukleoli. Zytoplasma war nur sp~rlich 
vorhanden. Gelegentlich fanden sich atypisehe Mitosen. Im Lumen der Arterie lagen dem 
Tumorgewebe aufgelagerte frisehere geschichtete Thromben, in denen Haufen von Tumorze]len 
der beschriebenen Art  eingeschlossen waren. An einer Stelle wurde die Media der Arterienwand 
von Tumorgewebe infiltriert. I-Iier bildete der Tumor auch Gef~l~spalten, die yon Tumorzellen 
ausgekleidet waren und Blur enthielten. Die Zellkerne waren hier polymorpher als in der Int ima 
und zeigten reichlich atypisehe Mitosen. Die Infiltration reichte bis gegen die Adventitia, 
eine Penetration der Arterienwand war aber nicht zu erkennen. 

Die Weichteilmetastasen in der Muskulatur Und in der Haut/Subkutis  bestanden teils aus 
einem sehr polymorphzelligem Tumorgewebe mit  reiehlich mehrkernigen Tumor-Riesenzellen, 
grol~en bizarren Nukleoli und nur geringer Ausbildung yon Gef~Ben, tells aus besser differen- 
zierten Abschnitten, die entweder solide Gef~Bsprossen oder yon Tumorzellen ausgekleidete 
blutfiihrende Gef~l~spalten enthielten. 

Abb. 7. Tumorgewebe aus ~[etastase in der Subkutis der amputierten Zehe yon deutlich vasku- 
lar-endothelialem Charakter. HE, 160 • 

Abb. 8. Infiltrierendes Tumorgewebe in der Media der Arteria femoralis mit  deutlich vaskul~r- 
endothelialem Charakter, Silberfarbung, 100 • 

Abb. 9. Tumorgewebe yon ganz undifferenziertem Charakter und stark polymorphen Tumor- 
zellen, in Metastase in der quergestreiften Muskulatur, :HE, 250 • 
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Die Knochenmetastasen bes~anden aus rundlichen Herden im Knochenmark, die teils frische 
Blutungen, teils ein ganz undifferenziertes Tumorgewebe enthielten. 

Die regioniiren Ly~npMcnoten zeigten stellenweise ebenfalls mitfiig differenziertes Tumorge- 
webe mit vereinzelten Gef~illbildungen. 

Die Diagnose lautete : Maligner, yore Int imaendothel  der Arteria femoralis 
superfieialis reehts ausgehender Tumor mit  multiplen Metastasen dutch Emboli- 
sation yon Tumorgewebe in der Muskulatur des Untersehenkels und Fuges, in der 
Haut /Subkut is  der Zehen und des lateralen Ful3randes sowie in den Knoehen des 
Fuges und des Untersehenkels sowie mit  region/tren Lymphknotenmetas tasen in 
der Umgebung des Prim/~rtumors. 

Diskussion 

Ein analoger Fall eines malignen Endothelioms in einer grogen Arterie mit  
Embolisation yon Tumorgewebe und Metastasenbildung in den distalen Regionen 
der Extremit/~t ist bisher in der Weltli teratur u. W. nur einmal besehrieben worden 
(Winkelmann et al., 1971). In  jenem Fall ging der Tumor yore Endothel der 
Aorta abdominalis, bei unserem Patienten yon demjenigen der Arteria femorMis 
superfieiMis aus. In  beiden F/~llen kam es zum thrombotischen VersehluB der Ar- 
terie bzw. Aorta, wobei in den Thrombusmassen enthaltene Tumorzellhaufen mit  
den Emboli in die Peripherie gesehwemmt wurden und dort z.T. Metastasen bil- 
deten. In  zahlreichen kleinen Arterien der Subkutis fanden sieh Tumorzellen im 
Lumen, obwohl die Gef/~13wand nieht infiltriert war. Die Blutungen und Nekrosen 
in den Weiehteilen und im Knochenmark sind sicher teilweise als Folge der Iseha- 
emie dutch die Embolisation yon Thromben aufzufassen. 

Die Wandinfiltration beim PrimS~rtumor erfolgte deutlieh yon innen nach au- 
Ben, die Adventitia wurde nirgends erreieht. Ein Einwaehsen eines Tumors aus 
der Umgebung des Gef/~ges, wie es Hedinger (1901) beim Haemangioendotheliom 
der Sehilddriise besehrieben hat, ist hier ausgeschlossen. 

Diese Erkrankung ist sehr selten, die Prognose ist sehleeht. Der Fall yon Win- 
kelmann et al. (1971) tiberlebte nut  8 Monate. In  unserem Fall ist die Beobaeh- 
tungszeit noch sehr kurz. tlistologiseh sind die Ver/inderungen mit denjenigen im 
Falle yon Winkelmann et al. (1971) identiseh. Die Metastasen in der Haut /Sub-  
kutis sehen abet aueh den Ver/tnderungen bei der Angioendotheliomatosis pro- 
liferans systematisata zum Verwechseln ghnlieh. Dieser seheinbar multizentriseh 
entstandene endotheliomat6se Tumor soll yon den Kapillaren der I-Iaut/Subkutis 
ausgehen (Pfleger und Tappeiner, 1959 ; Lund, 1957; Strouth et M., 1965; Abulafia 
et al., 1969; Braverman und Lerner, 1961 ; Haber  et al., 1964; Fievez et al., 1971 ; 
Madara et al., 1975; Arnerid und Brankovan, 1975). Ein Prim~irtumor wurde bei 
diesen F/~llen nieht gefunden, es sind allerdings die wenigsten der Patienten autop- 
tisch untersueht worden. Mit einer Ausnahme (der Fall yon Pfleger und Tappeiner, 
1959) verliefen alle F/~lle tSdlich. 

Vereinzelt wurden Metastasen in Lunge (Arnerid und Brankovan, 1975), H i m  
und Abdomen (Haber et al., 1964) und inneren Organen inklusive Milz (Madara 
et al., 1975) besehrieben. Die Frage bleibt offen, ob es sieh nieht beim einen oder 
anderen dieser Fglle ebenfalls mn einen angioendotheliomatSsen Prim~rtumorin 
einem grSl3eren GefSA3 mit  multiplen Metastasierungen dutch Embolisation in die 
Peripherie und terminal aueh in innere Organe gehandelt hat. 
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