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Syringocystadenoma papilliferum
und Basalzellkarzinom der Kopfhaut

Zusammenfassung. Das Syringocystadenoma papilliferum
(SCAP) ist ein benigner SchweiR3driisentumor, der seit Geburt
oder friher Kindheit besteht und am haufigsten auf dem Kapilli-
tium lokalisiert ist. In ca. 30 % der Félle entwickelt sich das SCAP
in einem Naevus sebaceus Jadassohn und kann dabei auch noch
mit weiteren Neubildungen vergesellschaftet sein, u.a. mit ei-
nem Basalzellkarzinom. Demgegenuber ist die Koinzidenz eines
SCAP mit einem Basalzellkarzinom ohne Naevus sebaceus, wie
von uns bei einer 64-jahrigen Frau diagnostiziert, selten. Die
Therapie der Wahl eines SCAP ist die Exzision mit ausreichen-
dem Sicherheitsabstand.

Syringocystadenoma Papilliferum and Basal Cell Carcino-
ma of the Scalp. Syringocystadenoma papilliferum (SCAP) is a
benign tumour of the sweat glands that exists as a ,,birthmark*
or from early childhood. Most frequently it is localised on the
scalp. Up to 30% the SCAP develops in a naevus sebaceus of Ja-
dassohn. In such cases it can be associated with other neo-
plasms, also with a basal cell carcinoma. On the other hand,
coincidence of SCAP and basal cell carcinoma without a naevus
sebaceus as observed by us in a 64-year old female is rare. The
therapy of choice ist complete surgical excision observing suffi-
ciently safe resection margins.

Einleitung

Das Syringocystadenoma papilliferum (SCAP) wurde erstmals
von Elliot 1893 [5] unter dem Begriff Adenocystoma intra ca-
naliculare beschrieben. Die heute gebrauchliche Bezeichnung
SCAP geht auf eine Mitteilung von Werther 1913 zurtck [27].
Es handelt sich um einen benignen SchweifRdriisentumor, der
sich bei Geburt oder in friher Kindheit manifestiert und eine
langsame Wachstumstendenz aufweist. Nicht selten tritt das
SCAP in einem Naevus sebaceus Jadassohn [7] auf, dabei gele-
gentlich kombiniert mit weiteren Neubildungen. Die Koinzi-
denz eines SCAP mit einem Basalzellkarzinom ohne Naevus
sebaceus ist unseres Wissens weitaus weniger haufig und ver-
anlasst uns zu nachfolgender Darstellung.
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Fallbericht
Anamnese

Bei einer 64-jahrigen Patientin bestand seit der Geburt ein
»Muttermal“ auf dem behaarten Kopf. Seit 2 Jahren wirde die-
ser Herd hin und wieder jucken, nassen und auch bluten.

Aufnahmebefund

Parietal links befindet sich eine im Durchmesser 10 mm grof3e
gelbliche flach erhabene, teils papillomatdse, im vorderen An-
teil oberflachlich ulzerierte Plaque (Abb. 1). Auf Druck entleert
sich etwas dunnflUssiges Sekret.

Histologie

In dem exzidierten Tumor sind eng beieinanderliegend zwei
histomorphologisch unterschiedliche Anteile zu erkennen.
Auf der einen Seite handelt es sich um ein zystisches Gebilde
mit hineinragenden plumpen zottenartigen Vorspriingen, die
von einem zweireihigen Epithel bedeckt sind (Abb. 2). Dessen
lumenwarts gerichtete zylindrische Zellen weisen eine deutli-
che Sekretion auf (Abb. 3). Das Tumorstroma wird vorwiegend
von Lymphozyten, aber auch von einzelnen Plasmazellen
durchsetzt. In unmittelbarer Nachbarschaft finden sich von
der Epidermis ausgehende, verzweigte und scharf begrenzte
Strénge basaloider Zellen, die in den &ufReren Lagen pallisa-
denartig angeordnet sind und pleomorphe sowie pyknotische
Zellkerne mit vermehrten Mitosen aufweisen (Abb. 2, 4). Diese
Zellen lassen sich nicht mit dem Antikorper gegen Neuron-
spezifische Enolase markieren. Merkmale einer follikularen
Differenzierung wie rudimentére follikulare Keime und Papil-
len sind auch nach vollstandiger Aufarbeitung des Praparates
in Stufenschnitten nicht nachzuweisen. Anteile eines Naevus
sebaceus kommen dabei ebenfalls nicht zur Darstellung.
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Abb.1  SCAP. Eine gelbliche, im vorderen Anteil oberflachlich ulze-
rierte Plaque auf dem Kapillitium.

EPNme e g,
SRR Rt AR U

n
s 14 SR LS

Abb.3 SCAP. Zweireihiges, lumenwaérts zylindrisches Zystenepi-
thel, HE x 250.

Diagnose

Syringocystadenoma papilliferum kombiniert mit einem ober-
flachlichen soliden Basalzellkarzinom.

Therapie und Verlauf

Der Tumor wurde in Lokalanasthesie in toto exzidiert; post-
operativ traten keine Komplikationen auf.

Diskussion

Das SCAP prasentiert sich klinisch als gelblich-rétlicher bis rot-
lich-braunlicher haarloser plaqueformiger, kleinknotiger oder
papillomatoser, teils auch verrukéser Tumor, der an der Ober-
flache gelegentlich mit Krusten bedeckt sein kann infolge
spontaner Fistulation oder Ulzeration bzw. mechanischer Irri-
tation.

Histologisch sind fiir das SCAP die unter einer haufig akantho-
tischen und gelegentlich auch papillomatdsen Epidermis im
oberen und mittleren Korium gelegenen zysten- und gangarti-
gen mit einem zweireihigen Epithel aus basal kuboiden, lu-
menwarts zylindrischen Zellen ausgekleideten Hohlraume
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Abb.2  SCAP und oberflachlich-solides Basalzellkarzinom, HE x 80.
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Abb.4  Oberflachlich-solides Basalzellkarzinom, HE x 125.

mit zottenférmigen Epithelproliferationen in diese hinein cha-
rakteristisch. Mindungen an der Oberflache sowie Verbindun-
gen der Zysten oder Gange mit tief im Korium liegenden
SchweilRdrisen sind ebenfalls typisch. Bei letzteren handelt
es sich vorwiegend um apokrine Drisen, und unter Beriick-
sichtigung des entsprechenden Zystenepithels weisen diese
Merkmale das SCAP als apokrinen Schweifl3driisen-Tumor aus
[11, 14, 19]. Andererseits sind auch Differenzierungen in Rich-
tung ekkriner Schweil3drisen beschrieben worden [6, 19], so
dass unter Umstanden erst mittels immunhistochemischer
Marker eine Zuordnung zum jeweiligen Sekretionstyp getrof-
fen werden kann [2, 9, 18]. Das haufig nachgewiesene unter-
schiedlich stark ausgebildete plasmazellulére Infiltrat des Tu-
morstromas wird auf sekundér chronisch entziindliche Veran-
derungen zurtuickgefuhrt [6, 11, 15,19]. In unserem Fall waren in
einem vorwiegend lymphozytéren Infiltrat nur einzelne Plas-
mazellen nachweisbar.

Vorrangig ist das SCAP auf dem Kapillitium sowie in der Stirn-
und Schlafenregion lokalisiert [6, 15, 19]. Weniger haufig wur-
de es in anderen Gesichtspartien [6, 15, 19], wie am Oberlid [1],
an der Ober- [6] und Unterlippe [21] sowie im dufReren Gehor-
gang [16] beobachtet. Daruber hinaus ist sein Vorkommen an
Hals, Brust, Riicken [6, 15, 19], in der Axilla [19], am Abdomen
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[6, 19], in der Leistenregion, am Gesal3, Perineum, Skrotum,
Oberschenkel [6] und Unterschenkel [15, 17] beschrieben wor-
den.

Ein bevorzugtes Auftreten des SCAP bei einem von beiden Ge-
schlechtern 1aRt sich nicht eindeutig belegen [15, 19]; ein Be-
richt Uber ein haufigeres Vorkommen bei Mannern [6] ist am
ehesten auf die untersuchte Patientenklientel (Militdrangeho-
rige) zurlckzufiahren.

Obwohl von etwa 50% der Betroffenen ein Bestehen des Tu-
mors seit der Geburt angegeben wird [6], liegt der Altersgipfel
bei Diagnosestellung jenseits des 30. Lebensjahres [15, 19].
Diese Tatsache kdnnte zusammen mit klinisch-morphologi-
schen und anamnestischen Faktoren auch der Grund daflr
sein, dass das SCAP gelegentlich unter einer anderen Diagnose
exzidiert wird [1, 21].

In 2—30% entwickelt sich das SCAP in einem Naevus sebaceus
[3, 6, 8, 13—15] und kann unter diesen Bedingungen noch mit
weiteren, vorwiegend benignen Tumoren [3, 15], aber auch mit
einem Basalzellkarzinom vergesellschaftet sein [6, 8, 12—15,
22, 25, 26]. Dabei ist das Auftreten eines Basalzellkarzinoms
in einer Kombination von SCAP und Naevus sebaceus mit 16—
26 % sogar relativ haufig [6, 13, 15]. In der zahlenmaRig gréf3ten
Untersuchungsserie zum SCAP mit insgesamt 100 Patienten
von Helwig und Hackney [6] wiesen 34 gleichzeitig einen Nae-
vus sebaceus auf, 9 davon (26 %) zusatzlich ein Basalzellkarzi-
nom.

Im Gegensatz dazu war in unserem Fall das SCAP mit einem
Basalzellkarzinom assoziiert, ohne gleichzeitig vorliegenden
Naevus sebaceus. Eine solche Koinzidenz wird offenbar deut-
lich seltener angetroffen. Wir fanden diesbeziglich in der re-
cherchierten Literatur nur drei einschlagige Berichte. So dia-
gnostizierten Pinkus [19] unter 17, Mensing und Janner [15]
unter 11 Fallen jeweils ein SCAP, das mit einem Basalzellkarzi-
nom vergesellschaftet war; Zugerman [28] beschreibt wie wir
einen Einzelfall. Unter Berlicksichtigung der verbleibenden 66
reinen SCAP-Félle von Helwig und Hackney [6] lasst sich somit
fur die Kombination SCAP + Basalzellkarzinom eine Haufigkeit
von 2% errechnen.

Bezulglich des histologischen Typs der mit einem SCAP kombi-
nierten Basalzellkarzinome ist keine spezielle Dominanz zu er-
kennen. Es wurden oberfléachliche und solide, teils pigmentier-
te Varianten beschrieben [15, 19, 28]. Jedoch reprasentieren
nicht alle mit einem SCAP assoziierten basaloiden Strukturen
tatsachlich ein Basalzellkarzinom. Es kann sich dabei auch
um Trichoblastome handeln, die unter Umstanden lichtmikro-
skopisch schwierig von Basalzellkarzinomen abzugrenzen
sind [10, 23]. Hier ist der immunhistochemische Nachweis
von Merkel-Zellen hilfreich, die in Trichoblastomen stets vor-
kommen, in Basalzellkarzinomen bisher jedoch nicht gefun-
denwurden [4, 24]. Zur Markierung von Merkel-Zellen werden
Antikorper gegen Zytokeratin-8, -18, -20, Chromogranin A und
neuronspezifische Enolase mit Erfolg eingesetzt [4, 20, 24]. In
unserem Fall waren in den basaloiden Tumorformationen
keine NSE-positiven Zellen nachweisbar; der Tumor stellte
somit ein Basalzellkarzinom dar.

Offensichtlich entwickeln sich das SCAP und das mit ihm ver-
gesellschaftete Basalzellkarzinom unabhéngig voneinander.
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Eine maligne Entartung der praexistenten Adenomstrukturen
wurde bisher nicht nachgewiesen [15, 19, 28], und auch bei
unserer Patientin ergab sich dafiir feingeweblich kein Anhalt.
Wir fanden beide Tumoranteile eng beieinanderliegend vor.
Nach diesem Befund durfte es sich in unserem Fall am ehesten
um einen Kollisionstumor handeln. Dabei haben mdoglicher-
weise die einzelnen Tumorkomponenten eine gemeinsame
Histogenese. Basalzellen, Plattenepithel, Haare, Talg- und apo-
krine Schweif3driisen entstammen dem primaren Epithelkeim.
Lever und Schaumburg-Lever [11] sehen das Basalzellkarzi-
nom als Hamartom an, das sich ebenfalls aus Zellen des prima-
ren Epithelkeims herleitet. Demnach konnten das SCAP sowie
ein mit ihm assoziiertes Basalzellkarzinom das Ergebnis von
Proliferation und Entwicklung pluripotenter primarer Epithel-
keimzellen in unterschiedliche Richtungen sein, ausgeldst
durch noch unbekannte Stimuli [11, 25, 28].

Wie bei unserer Patientin wurden eindeutige Kombinationstu-
moren aus SCAP + Basalzellkarzinom bisher ausschlie3lich im
Kopfbereich nachgewiesen [15, 19, 28]. Das entspricht der
Hauptlokalisation des SCAP.

In der Regel wird das mit einem SCAP kombinierte Basalzell-
karzinom klinisch nicht diagnostiziert, sondern kommt erst
bei der histologischen Untersuchung zur Darstellung. Auch
wenn eine solche Koinzidenz offenbar selten vorliegt, sollte
deshalb bei einem SCAP grundsatzlich aktiv therapeutisch vor-
gegangen werden. Die Therapie der Wahl ist eine friihzeitige
Exzision mit entsprechendem dreidimensionalen Sicherheits-
abstand.
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