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Beschwerdebild von Patient H.R., 38 Jahre, mannlich WAIDHOFEN/YBBS

= Seit 2 Tagen Unterbauchschmerzen rechts, oberflachlich, bei
Bewegung

= Subfebrile Temperaturen
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Klinische (Irr)Wege WAIDHOFEN/YBBS

* Muskelzerrung
« DD:incipiente Appendizitis

*Prostatitis
«Clavamox und anschliel3end Ciprofloxazin
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(Vermeintliche) Losung WAIDHOFEN/YBBS

» Hausarzt: Zuweisung zum ambulanten CT Abdomen,
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CT-Abdomen mit KM WAIDHOFEN/YBBS
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CT-Befund WAIDHOFEN/YBBS

wr

Befund an: Dr. S, ' 1 555
Fatient: N =7

Abdomencom putertomagraphis (KM)

An den Lungenbasen kein Hivwets fir Rundherdbildungsn. Kein Pleurs-
oder Perikardenguess.

Die Leber weist sine normale Grilke, Form, Kontur wnd Dichte uf wnd
ist chne fokale Lisionen. Reguldre Architektur der Gallenwege und auch
der Gefile. Die Gallenblase ist normotop, zant bewandst wnd
computenomagraphis ch unsufiElig.

Diz Milz sowis das Pankraas und dessen Gangsystem imponisren
unauffallig. Zyste der linken Nizre mit sinem Durchmeassarvon 16 mm.
Im Ubrigen unsuffilige Nizran und Mabennizren. Retroperitonssl keine
Lymphknotenpathologie.

Ersterdass s ist normal grolk glatt berandst und zentral weist sis

=ine klzine Verkalkung suf. Die Bamenblischen sind symmetrisch.
Fliissigkeit perirsktsl. Es z2igt sich dann sine tumefaktive L3sion im
rechien Unterbauwch in unmittelbarem Bezug zu Darmsehiingsn jedoch
nicht sicher von solcher susgehend mit 2inen a.p.-Durchmesser von 5,5
und einem mediclateralen Durchmesser von 5,2 cm mit zentral
grobscholligen Verkalkungen. Ein Dermaoid ist hier nicht
suszuschiizlen, Dis Appendix selbst als such das Zokum wnd auch das
Rektosigmoid imponisren unauffallig.

Ergebnis:

& om tumardse Lasion im rechten Unterbawch im unmittelbaren Bezeg zu
den Backengefilen und zu Darmschiingsn jedoch von solchen nicht sicher
ausgehend. Zentral grobschollige Verkalkungsn und Wandverdickung. Eins
Inflammation l3s5t sich hier nicht ausschiielzn. In DD vem
marphologischen Aspekt har Terstom. Gerings freiz Flissigheit.
Einzelne Zyste der linken Miere. Verweise auf das chirurgische Konsil.

Mit bestem Dank fir die Zwweis ung und

kollegialer Hochachtung
Dr.




Landesklinikumm

Was folgt?? Operation!! WAIDHOFEN/YBBS

= Koloskopie, gastrointestinale Abklarung
= Onkologische Vorstellung

=  Tumorektomie Uber Unterbauchlaparotomie
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Was ist es gewesen?? WAIDHOFEN/YBBS
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Histologie: Kalzifizierender fibroser Tumor WAIDHOFEN/YBBS

Histologischer Befund

Landesklinikum

Waidhofenbbs Mame: RGN

Zus.Empf: GebMame: Geb.Dat #1073
Eing.Dat.:18.03.2016 AZ 16002218 Amb

E-Mummer: 82772016 Material: Unterbauch
Cperationspraparat rechts
Gew.Dat:18.03.2016

Klinische Angaben::
Tu. re. UB-%.a. Teratom.

Weichteiltumoren Einteilung WHO 2014
Makroskopische Untersuchung::
Ein G4 : 50: 55 mm messender, bereits eingeschnittener, formalinfixierter
abgekapselter Tumarknoten. Die Schnittflache grobfasrig, grauweiltlich mit
wenigen fleckférmigen dunkelroten Arealen. Abschnittsweise istder Tumar
starker kalzifiziert und hier nicht schneidbar. V)

Mikroskopische Untersuchung:
Fibrob|astischen/Myofibroblastische Tumoren Derknoten besteht aus kollagenfaserreichemMaterial bzw. kollagener
Grundmatrix, die bei Polarisation kraftig aufleuchtet. Vorallemin den
zentralen Abschnitten schollige Kalkeinlagerungen. Der Knoten dulterst
zellarm, nach auken zu locker eingestreut Lymphozyvten, Flasmazellen und
kleinste Kapillaren sowie hin und wieder kleinherdige follikelartige
Lymphozytenansammiungen. Die lvmpho-plasmozytaren Infiltrate bilden unterhalb
dervon unauffalligem Mesothel bedeckten Oberflache, ein dichteres, fast
bandfdrmiges Infiltrat.
Immunhistochemisch zwischen den kollagenenFasern sparlich Fibrozyten, die
Py ien Yimentin exprimieren, manche sind auch Actin-positiv. Caldesmon ist komplett
Fibrose KalzifizierendeTumoren negativ, Desmin ebenfalls zu 99 %. Weiters negativ sind CD34 und Fan-CK.

Diagnose:
Kalzifizierenderfibréser Tumaor.

Abschludatum: 23.03.2016 Befunder: i
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Histologie - Zellarme kollagene Proliferation WAIDHOFEN/YBBS
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Histologie - Zentral schollige Verkalkungen WAIDHOFEN/YBBS
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Fibrose Kalzifizierende Tumoren WAIDHOFEN/YBBS

= Gutartiger meist solitarer Weichteiltumor
=  Weltweit nur ca. 150 gesammelte Falle

= Erstbeschreibung 1988 - Rosenthal et al*
= Namensgebung 1993/2002

,»Calcifying fibrous pseudotumor* -Fetschetal **

»Calcifyingfibrous tumor* - Nascimento et al***

2 Atiologie: bis jetzt unklar, genetisch, Trauma,
sklerosierender inflammatorischer myofibroblastischer
Tumor?

* Arch Pathol Lab Med. 1988 Aug;112(8):798-800.
Childhood fibrous tumor with psammoma bodies. Clinicopathologic features in two cases.
Rosenthal NS*, Abdul-Karim FW.

* Calcifving fil |
Fetsch JF, Montgomery EA, Meis JM.
Am J Surg Pathol. 1993 May;17(5):502-8.

*** Int J Surg Pathol. 2002 Jul;10(3):189-96.

Calcifying fibrous 'pseudotumor’: clinicopathologic study of 15 cases and analysis of its relationship to
inflammatory myofibroblastic tumor.

Nascimento AF'. Ruiz R. Hornick JL. Fletcher CD.



http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/3395217
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Rosenthal NS[Author]&cauthor=true&cauthor_uid=3395217
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Abdul-Karim FW[Author]&cauthor=true&cauthor_uid=3395217
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Abdul-Karim FW[Author]&cauthor=true&cauthor_uid=3395217
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Abdul-Karim FW[Author]&cauthor=true&cauthor_uid=3395217
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/8470765
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/8470765
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/8470765
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/8470765
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/8470765
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/8470765
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=calcifying+fibrous+tumor++nascimento
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Nascimento AF[Author]&cauthor=true&cauthor_uid=12232572
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Ruiz R[Author]&cauthor=true&cauthor_uid=12232572
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Hornick JL[Author]&cauthor=true&cauthor_uid=12232572
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Fletcher CD[Author]&cauthor=true&cauthor_uid=12232572
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Lokalisation und Geschlechterverteilung WAIDHOFEN/YBBS
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Calcifying Fibrous Tumor: Review of 157 Patients Reported in International Literature.
Chorti A, Papavramidis TS, Michalopoulos A.
Medicine (Baltimore). 2016 May;95(20):€3690. doi: 10.1097/MD.0000000000003690.



http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27196478
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27196478
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27196478
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27196478
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WAIDHOFEN/YBBS
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Calcifying Fibrous Tumor: Review of 157 Patients Reported in International Literature.

Chorti A, Papavramidis TS, Michalopoulos A.
Medicine (Baltimore). 2016 May;95(20):€3690. doi: 10.1097/MD.0000000000003690.



http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27196478
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27196478
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27196478
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27196478

Altersverteilung — Alter und GroRe
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WAIDHOFEN/YBBS
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Calcifying Fibrous Tumor: Review of 157 Patients Reported in International Literature.

Chorti A, Papavramidis TS, Michalopoulos A.

Medicine (Baltimore). 2016 May;95(20):€3690. doi: 10.1097/MD.0000000000003690.


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27196478
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27196478
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27196478
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27196478
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Klinik, Diagnostik und Therapie WAIDHOFEN/YBBS
CT: 63/43%
Labor: 35/23%
Biopsy: 44/30%
Sonography: 28/19%
Endoscopy: 31/121%
MRT: 25/17%
Roéntgen: 2517%

HiER WAR NOCH ETWAS PLATE ...
SIE HABEN WIRKUCH KEINE MEHR .2

Offener Zugang bis heute die praktizierte Methode: In 86,5% der Falle durchgefuhrt!

Calcifying Fibrous Tumor: Review of 157 Patients Reported in International Literature.
Chorti A, Papavramidis TS, Michalopoulos A.
Medicine (Baltimore). 2016 May;95(20):€3690. doi: 10.1097/MD.0000000000003690.



http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27196478
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27196478
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27196478
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27196478
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Follow up WAIDHOFEN/YBBS

=  Klassifiziert als benigner Weichteiltumor
= Lokale Rezidive in 10 Fallen beschrieben
=  Follow up meist Gber 5 Jahre

= Exzellente Prognose-Keine Todesfalle

* Calcifying Fibrous Tumor: Review of 157 Patients Reported in International Literature.
Chorti A, Papavramidis TS, Michalopoulos A.
Medicine (Baltimore). 2016 May;95(20):e3690. doi: 10.1097/MD.0000000000003690.



http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27196478
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27196478
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27196478
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27196478
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WAIDHOFEN/YBBS
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Immunhistochemie-wichtiges diagnostisches Tool
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Differentialdiagnosen WAIDHOFEN/YBBS

= Teratom (radiologische DD)
= GIST
= IMT

= Solitarer fibroser Tumor
. Schwannom

Inflammatorische Fibrose Polypen

Leiomyome
. Desmoide Fibromatose
. Mesenterische Fibromatose

Retroperitoneale Fibrose
Neuroendokrine Tumoren

. Diinndarmdesmoide
Myome
Neurofibrome
Plexiformes Fibromyxom

. Sklerosierende Mesenteritis
Heterotopes Pankreas

Adrenales Neuroblastom
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DD: Teratom WAIDHOFEN/YBBS

=  Keimzelltumor-Keimversprengungstheorie

= Zyst. Gebilde mit ev. entwickeltem Gewebe aller drei
Embryonalschichten

= Hauptlokalisationen sind Ovar und Hoden, weitere Lokalisationen sind
SteiBbein, ZNS, Halsweichteile, Mediastinum, Baucheingeweide und
Retroperitonealraum

= Auftreten wahrend der reproduktiven Phase
= Reifes-Unreifes Teratom
= Beim Mann fast immer unreif und maligne

= Therapie: R0-Resektion, Chemotherapie




Landesklinikumm

DD: GIST WAIDHOFEN/YBBS

= Haufigster mesenchymaler Tumor des Gl-Traktes
(Inzidenz 10/1000000)

= Am haufigsten Magen (60 %) dann Dinndarm (30%)
seltener Rektum, Osophagus, eGIST

- Alteres Alter Median 60-65a

= Kilinik: Zufall (Coloskopie), Schmerzen, Blutung, lleus

= CD 34 positiv

= DurchschnittsgroBe 5 cm

= Maligne, Metastasierung, bis 2cm gute Prognose

= Tyrosinkinaseinhibitoren (Imatinib) als Therapieoption
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DD: Inflammatorischer Myofibroblastischer Tumor WAIDHOFEN/YBBS

=  Weichteiltumor des Kindes-und Jugendalters

= Lokalisationsmoglichkeit ist der gesamte Korper

= Multiple Lasionen

= Kilinik (Fieber, Gewichtsverlust, Anemie, Thrombozythemie)

= Kann andere Malignome immitieren-diagnostische Herausforderung
= Positiv fur Actin und Desmin

=  Prognostische Signifikanz unklar, lokales Rezidiv, Metastasen selten

=  Gibt aber Todesfalle




Landesklinikum m

DD: Solitarer fibroser Tumor WAIDHOFEN/YBBS

= Ebenso seltener Weichteiltumor (ca. 800 Falle weltweit)

= Meist Pleura als Ursprung seltener extrathorakale Manifestation
= Hyperzellular Areale

= Positiv fiir CD34

= Benigne, Lokales Rezidiv
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WAIDHOFEN/YBBS

Vielen Dank fur die Aufmerksamkeit!!




