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RADIOONKOLOGIE UND STRAHLENTHERAPIE - SELTENER HAUTKREBS

Behandlung seltener Hautkrebserkrankungen

Dr. Voica Ghilescu, Chefarztin
der Klinik fur Radioonkologie und
Strahlentherapie.

In der vorletzten Ausgabe
von DER PATIENT ist liber
die haufigsten bosartigen
Hauttumoren - Basaliome
und Plattenepithelkarzi-
nome - berichtet worden.
Zusammen mit dem Malig-
nen Melanom machen diese
Krebsarten etwa 90 bis 95 %
aller bésartigen Hauttumo-
re aus. Die restlichen 5 bis
10 % verteilen sich auf selte-
ne Hauttumore.

Die Haut ist ein komplex auf-
gebautes Organ und besteht
aus zahlreichen Gewebsarten.
Sémtliche in der Haut vorkom-
menden Gewebetypen kdnnen
Ausgangspunkt fir maligne
(bosartige) Entartungen sein.
Dieser Tatsache entsprechend
besitzen diese Tumore sehr un-
terschiedliche biologische Ver-
halten und Prognosen.

All diesen Tumoren gemein-
sam ist eine geringe Haufigkeit
mit einer Inzidenz von einem bis
zehn Patienten pro einer Mil-
lion Einwohner. Daraus resul-
tieren eine schlechte Datenla-
ge hinsichtlich diagnostischer
Standards sowie ein Mangel an
verlasslichen Therapierichtlini-
en. In der hiesigen Region mit
rund 200.000 Einwohnern wer-
den ein bis zwei Patienten pro
Jahr mit einer solch seltenen
Erkrankung von den Arzten ge-
sehen. Diese seltenen Tumo-
re verhalten sich sehr aggressiv
und flhren haufig zu schweren
gesundheitlichen Beeintrachti-
gungen bis hin zum Tod.

Ihren Funktionen entspre-
chend besteht die Haut aus un-
terschiedlichen Gewebearten,
die aus unterschiedlichen em-
bryonalen Gewebesorten ent-
standen sind. Aufgrund der Ge-
webeherkunft kann man diese
Tumore in drei Gruppen unter-
teilen: Gruppe eins bilden epit-
heliale Tumore wie Adnexkarzi-
nome, die aus den unterschied-
lichen Hautanhangsorganen
entstehen. Zur zweiten Grup-
pe zahlen Bindegewebstumore /

Sarkome wie Fibrosarkome, Lei-
omyosarkome oder Angiosarko-
me. Die dritte Gruppe umfasst
Tumore, die sich vom Nerven-
system ableiten wie neuroendo-
krine Karzinome oder maligne
Nervenscheidentumore.

Zu den epithelialen Tu-
morerkrankungen zahlen so-
wohl die boésartigen Entartun-
gen aller Zellen, die zu den
unterschiedlichen Schich-
ten der Haut gehoren, als
auch die der -eingelagerten
Hautanhangsgebilde, in denen
sich eine Vielzahl unterschiedli-
cher Zellarten finden lasst, die
wiederum zu einer Vielzahl un-
terschiedlicher  Tumorerkran-
kungen fiihren kann.

Epitheliale Tumore

Die haufigsten epithelia-
len Tumore machen die An-
hangsorgankarzinome aus.
Die Hautanhangsorgane
sind im Wesentlichen Driisen
(SchweiB-, Duft-, Talgdrisen)
und Haare, wobei der komple-
xe Haarapparat verschiedene
Moglichkeiten zur malignen
Entartung bietet.

Die Therapie nahezu aller
epithelialen  Tumorerkrankun-
gen erfolgt analog zur Therapie
des  Plattenepithelkarzinoms
der Haut mit einer groBzigi-
gen vollstéandigen chirurgischen
Entfernung.

Karzinome der SchweiB- und
Duftdriisen, sogenannte apo-
krine — ekkrine Karzinome, sind
insgesamt selten, aber oft mit
einer schlechten Prognose ver-
gesellschaftet. Neuere Untersu-
chungen haben gezeigt, dass
50 % der apokrinen Karzinome
Androgenrezeptoren  (Rezep-
toren fur mannliche Hormone)
und 30 % der Falle Ostrogenre-
zeptoren (Rezeptoren fur weib-
liche Hormone) aufweisen. Dar-
Uber hinaus bilden 30 % der Tu-
more EGFR (epidermal growth
factor receptor) aus. Sowohl
die Androgen-/Ostrogenrezep-
toren wie auch der EGFR kon-
nen gezielt durch Medikamen-
te blockiert werden, wodurch
die Vermehrung der Tumorzel-
len gestoppt wird.

Talgdriisenkarzinome kdnnen
sowohl aus den haargebunde-
nen als auch aus den freien Talg-
driisen der Haut entstehen. In
tiber 50 % der Félle finden sich
diese Karzinome im Gesicht.
Mit Ausnahme der Talgdriisen-
karzinome des Augenlides (Mei-
bom-Driisen) haben diese Karz-
inome eine gute Prognose und
metastasieren selten.

Typische genetische Mutatio-
nen in diesen Tumoren machen
Hoffnung, dass in den nachsten
Jahren gezielt eingesetzte Me-
dikamente die Prognose dieser
Erkrankungen verbessert.
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Dermatofibrosarcoma protuberans (Tumor des Hautbindegewebes)

Bindegewebstumore
Bindegewebstumore der Haut
lassen sich nur schwer diag-
nostizieren. lhre Differenzierung
ist oft erst nach aufwandigen
Untersuchungen mdoglich. De-
ren Verhalten ist unterschied-
lich. Neben lokal, aber ag-
gressiv wachsenden Tumoren
finden sich auch solche, die
rasch metastasieren. Der typi-
sche Vertreter aus der Gruppe
kutaner Weichteilsarkome st
das Dermatofibrosarcoma pro-
tuberans. Dieser Tumor ent-
steht aus den Fibroblasten des
Hautbindegewebes. Die Tumor-
zellen durchsetzen samtliche
Hautschichten und wachsen in
das darunter liegende Fettge-
webe vor.

Diese Tumore wachsen oft
tiber Jahre und werden lange
als Narben fehlgedeutet. Die
groBzigige Exzision (chirurgi-
sche Entfernung) dieser Tumo-
re gilt als Standard in der Be-
handlung dieser Erkrankung.
Werden sie nicht radikal ope-
riert, gibt es haufig Ruckfalle,
die mit einer lokalen Bestrah-
lung verhindert werden kénnen.

Die medikamentose Therapie
mit dem so genannten Thyro-
sinkinaseinhibitor Imatinib zeigt
hier eine gute Wirksamkeit. Sie
wird eingesetzt, wenn diese Tu-
more aufgrund ihrer Lokalisati-
on inoperabel oder bereits me-
tastasiert sind

Eine weitere bosartige Wu-
cherung aus dem Bindege-
websbestandteil der Haut stellt
das Kaposi-Sarkom dar, bei
dem es zu einer unkontrollier-
ten Wucherung der Blutgefa-
Be im Stratum reticulare (unte-
rer Teil der Lederhaut) der Haut
kommt. Dieser Tumor entsteht
nach Infektionen mit dem hu-
manen Herpesvirus-8 (HHV-8),
wenn auch noch beginstigen-
de Faktoren gleichzeitig vor-
handen sind, zum Beispiel Im-
munsuppression nach Organ-
transplantation oder bei HIV-In-
fektionen.

Lokale Bestrahlungen mit re-
lativ geringen Dosen von 40 -
50 Gy fiuhren bei dieser immun
vermittelten Tumorentstehung
zu einer sehr guten Rickbil-
dung der Hauttumore.

Tumore aus dem
Nervensystem

Zu den Tumoren, die sich aus
dem Nervensystem ableiten,
gehort das Merkelzell-Karzinom.
Es entsteht aus neuroendokri-
nen, das heiBt Hormon- und Neu-
rotransmitter ~ produzierenden
Zellen, die sich in der Epidermis
(Oberhaut) und um die Haarfolli-
kel finden. Dieser immer haufiger
auftretende Tumor ist hoch ag-
gressiv. Als Ausléser fur diese Tu-
more wird neben UV-Exposition
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Nerv Haarpapille BlutgefaBie
Aufbau der Haut.
(Ultraviolette ~ Strahlung) und
Immunsuppression  (Unterdrii- | Info:

ckung des Immunsystems) eine
Infektion mit dem Merkelzell-Po-
lyomavirus  vermutet. Seine
Prognose ist abhéngig von der
Tiefenausdehnung des Tumors.
Funf Jahre nach der Diagnose-
stellung leben nur noch 20%
der Patienten. Die Behandlung
des Merkzell-Karzinoms besteht
in der Entfernung des Tumors
mit gutem Sicherheitsabstand,
einer Wéachterlymphknotenent-
fernung und der Nachbestrah-
lung der Tumorregion und der
Lymphabflusswege. Eine Che-
motherapie ist nur bei metas-
tasierten Erkrankungen sinnvoll.

Seit kurzem steht ein gezielt
wirksames Medikament — Avelu-
mab - fur die Behandiung von
Patienten mit metastasiertem
Merkelzell-Karzinom zur Verfu-
gung.

Neben den bisher beschrie-
benen Tumoren, die ihren Ur-
sprung in den Zellen der Haut
haben, kénnen in der Haut auch
solche auftreten, die Tochterge-
schwiilste woanders priméar lo-
kalisierter Tumore sind oder ei-
ner Manifestation eines Malig-
nen Lymphoms in der Haut ent-

sprechen.
Obwohl die Inzidenz der
hier vorgestellten Erkrankun-

gen niedrig ist, betreffen sie ei-
ne nicht zu vernachlassigen-
de Gruppe von Patienten, die
an Krankheiten leiden, die hau-
fig und rasch zum Tode fiih-
ren. Deshalb ist auch hier wich-
tig, dass diese Hauterkrankun-
gen rasch erkannt und einer ad-
aquaten Behandlung zugefiihrt
werden!

Dr. Voica Ghilescu

AUFGABEN DER HAUT

Die Haut erfiillt verschiedene Funktionen:

1. Schutzbarriere:

Sie schiitzt den Koérper vor schadlichen Einfliissen von
auBen, wie etwa Hitze, Krankheitserregern und anderen
Fremdstoffen.

2. Sinnesorgane:

Mit Tastkorperchen und Sinneszellen registriert die empfind-
liche Haut Beriihrungen, Temperaturschwankungen sowie
Schmerz durch chemische, mechanische oder thermische
Reizungen.

3. Regulator:

Sie reguliert die Abgabe von Feuchtigkeit und teilweise auch
die Korpertemperatur, indem die BlutgefaBe der Haut enger
oder weiter gestellt werden.

4.

Kommunikationsmedium:

Sie spiegelt Empfindungen nach auBen, etwa durch Erroten
oder Blasswerden wider.
5. Stoffwechselaufgaben:

Produktion von Vitamin D, Ausscheidung von Salzen
6. Immunabwehr:
Allergische Reaktionen

EMBRYONALENTWICKLUNG:

In der Embryonalentwicklung unterscheidet man von der
Befruchtung bis zu circa acht Wochen der Schwangerschaft
unterschiedliche Phasen, in denen die Frucht von der be-
fruchteten Eizelle bis zum Beginn der Organanlage reift. Die
Voraussetzung flir die Organentwicklung ist der drei-keim-
blattrige Aufbau des Embryos:

AuBenblatt = Ektoderm

Mittelblatt = Mesoderm

Innenblatt = Endoderm

Aus dem Ektoderm entstehen spater:

. Zentrales Nervensystem, Gehirn, Riickenmark

2.
3.

1

4.

Aus dem Mesoderm entstehen spater:

1. Knochen

. Muskeln

. Nieren, harnableitende Wege

. Geschlechtsorgane, Hoden, Ovar, Gebarmutter

. Weitere Zelltypen: Nebennierenmark, Melanozyten der

. Schleimhaut: Mund, Nase, Nasennebenhohlen,

. Blutstammzellen des Knochenmarks

. Lymphknoten, Lymphwege, Milz

. Nebennierenrinde

. Bindegewebe und glatte Muskulatur der Darmwand
us dem Endoderm entstehen spater:

. Rachenschleimhaut
. Speiserohre

. Leber, Gallenblase, Pankreas
. Bronchien und Lunge
. Harnblase, Prostata, Harnréhre, der untere Anteil der
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Netzhaut

Nervengewebe (peripheres Nervensystem,
Nervensystem des Darmes)

Haut- und Unterhautgewebe im Kopfbereich (Knochen,
Knorpel, Bindegewebe im Kopf, weiche und harte
Hirnhaut, Zahne)

Haut, C-Zellen der Schilddriise, Zellen des Glomus
caroticum

Tranenwege, duBerer Gehdrgang, Haut- und
Hautanhangsgebilde (Haare, Nagel), Driisen, Brustdrise,
Hirnanhangsdrise und Schilddrise

Herz- / Kreislaufsystem, Herz, GefaBe

Schilddriise, Nebenschilddriise

Magen-Darmtrakt

Scheide




