
Einleitung

Die Angiolymphoide Hyperplasie mit Eosinophilie (AHE) stellt
eine seltene vaskul�re entz�ndliche Erkrankung unbekannter
�tiologie dar [7]. Klinisch zeigen sich meist einzelne angiomarti-
ge Knoten bzw. Papeln, mit bevorzugter Lokalisation an Kopf,
Hals und Nacken, insbesondere im Bereich der Ohren [12]. Histo-
logisch ist die AHE durch eine umschriebene, dermal bis teils
subkutan gelegene, Gef�ßproliferation kleiner atypischer Blutge-
f�ße, umgeben von einem ausgepr�gten Infiltrat aus eosinophi-
len Granulozyten, Histiozyten und Lymphozyten, gekennzeich-
net [5]. In ihrem Verlauf handelt es sich um eine chronisch pro-
grediente Erkrankung, ohne maligne Transformation. Da jedoch
Rezidivneigung besteht, sollte ein operatives Vorgehen anderen
Therapieverfahren vorgezogen und der Tumor jeweils in sano ex-
zidiert werden.

Fallbericht

Anamnese
Die 49-j�hrige Patientin berichtete �ber einen seit zirka einem
Jahr langsam wachsenden Knoten temporo-parietal rechts. Sub-
jektive Beschwerden wurden nicht angegeben. Andere Erkran-
kungen lagen nicht vor.

Befund
Es fand sich ein 1,5 cm durchmessender, halbkugelig imponie-
render, scharf begrenzter, derber, livid verf�rbter und kutan-sub-
kutan gelegener Nodus temporoparietal rechts mit glatter Ober-
fl�che (Abb.1). Der Lymphknotenstatus war unauff�llig. Begleit-
erkrankungenwurden nicht festgestellt.

Therapie und Verlauf

Der Tumor wurde in Lokalan�sthesie weit im Gesunden mit ei-
ner Verdachtsdiagnose „trichilemmale Zyste“ exzidiert. Der
postoperative Verlauf war regelrecht. Die Patientin ist seit 7 Jah-
ren erscheinungs- und beschwerdefrei geblieben.
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Zusammenfassung

Eine 49-j�hrige Patientin zeigte einen 1,5 cm durchmessenden,
derben und livid verf�rbten Nodus kutan-subkutan gelegen tem-
poroparietal rechts, der angeblich seit einem Jahr symptomlos
bestand und langsam wuchs. Nach der In-toto-Exzision des Tu-
mors wurde histologisch die Diagnose einer Angiolymphoiden
Hyperplasie mit Eosinophilie gestellt.

Abstract

A 49-years-old woman showed a slowly growing tumor on her
head temporoparietally at the right side. The cutan subcutan lo-
calized nodus had a 1.5 cm diameter without any symptoms. Af-
ter the in toto excision of the tumor an angiolymphoid hyperpla-
sia with eosinophilia was found histologically. The patient show-
ed no recidiv until now, after 7 years.
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Histologie

Der in toto exzidierte Knoten zeigte histologisch eine irregul�re
Proliferation von Blutgef�ßen, mit unterschiedlicher Wanddicke
und „geschwollenem“ Endothel. Wobei fokal große Endothelzel-
len mit eosinophilem Zytoplasma und vergrJßerten pleomor-
phen Zellkernen imponierten. Das umgebende Stromawar kolla-
genreich, mit lockerer entz�ndlicher Infiltration durch Lympho-
zyten, Plasmazellen, schaumzellig transformierte Histiozyten
und vermehrten eosinophilen Granulozyten.

Diskussion

Die Angiolymphoide Hyperplasie mit Eosinophilie (AHE) wurde
1969 erstmalig von Wells und Whimster beschrieben [13]. Be-
reits 1948 hatte jedoch Kimura auf ein �hnliches Krankheitsbild,
das durch subkutane Tumoren gekennzeichnet ist, hingewiesen
[6].

Wells und Whimster betrachteten die AHE und den Morbus Ki-
mura als fr�hes bzw. sp�tes Stadium einer Krankheitsentit�t. Ak-
tuell werden diese Erkrankungen jedoch als zwei verschiedene
Krankheitsbilder angesehen [3,5,7].

Weiterhin wurde der Sachverhalt dadurch kompliziert, dass die
AHE unter verschiedensten Bezeichnungen beschrieben wurde,
so zum Beispiel atypisches Granuloma pyogenicum, pseudopyo-
genisches Granulom, papulJse Angioplasie, angioplastische lym-
phoide Hyperplasie, inflammatorisches arterio-venJses H�man-
giom, epitheloides H�mangiom und histiozytoides H�mangiom
[4,15]. Die Bezeichnung Angiolymphoide Hyperplasie mit Eosi-
nophilie kennzeichnet die Erkrankung histologisch am besten
und ist in der Literatur amweitesten verbreitet [2,12].

Die AHE ist eine seltene Erkrankung, die in jedem Lebensalter
auftreten kann. Sie ist klinisch charakterisiert durch solit�re an-
giomatoide Knoten oder Papeln, vorzugsweise an Kopf, Nacken,

Hals sowie retroaurikul�r. Weniger h�ufige Lokalisationen sind
Stamm, Extremit�ten und Genitale. Selten kommen disseminier-
te Formen auch im Vergleich zu solit�ren Herden vor. Die Einzel-
effloreszenz ist nodul�r, glatt, gl�nzend und haarlos.

Die Konsistenz ist weich bis derb. Falls multiple Knoten auftre-
ten, kJnnen diese konfluieren bzw. aggregieren. Es handelt sich
um eine symptomlose Erkrankung, kann jedoch auch zu Juckreiz
oder Schmerzhaftigkeit f�hren.

Differenzialdiagnostisch kommen klinisch Granuloma pyogeni-
cum, kapill�re H�mangiome, Angiosarkome, Kaposi-Sarkom,
H�mangiosarkome, Trichilemmalzysten, Fibrome, neurogene
Tumoren und Hautmetastasen interner Neoplasien infrage
[1,12,14]. Die Kl�rung der Diagnose ist nur histologisch mJglich
[7].

Histologisch ist die AHE gekennzeichnet durch eine Kombination
aus abnormen Gef�ßproliferaten und gemischtzelliger Entz�n-
dungsreaktion. Beide Komponenten kJnnen innerhalb des Ein-
zelfalles und zwischen verschiedenen F�llen stark variieren. Das
Gef�ßspektrum umfasst dickwandige und d�nnwandige Gef�ße
variabler GrJße (z.T. mit arteriovenJser Shuntfunktion) bis zu si-
nusoidalen Gef�ßspalten zwischen Endothelaggregaten.

Die Endothelzellen sind typischerweise voluminJs und großker-
nig. Mitosen sind selten. Kernatypien kommen nicht vor. Das En-
dothel ist meist einlagig, kann auch mehrlagig proliferiert sein
[7]. Das entz�ndliche Infiltrat enth�lt in variabler Mischung
Lymphozyten, Plasmazellen, eosinophile Granulozyten, Mastzel-
len und Histiozyten. Letztere kJnnen Schaumzellen und histio-
zyt�re Riesenzellen bilden. Besonders im Randbereich der L�sion
sind meist zahlreiche große Lymphfollikel mit großen Keimzent-
ren vorhanden (Abb. 2).

Immunhistochemische Untersuchungen haben gezeigt, dass die
Endothelzellen positiv auf Anti-Faktor-VIII und Anti-UEA-1 rea-
gieren [5]. Ultrastrukturell zeigen die Endothelzellen so genann-
te „Weibel-Palade-KJrperchen“, welche gespeichertem Faktor-
VIII-assoziierten Antigen entsprechen.

Abb. 1 Solit	rer
Herd einer Angiolym-
phoiden Hyperplasie
mit Eosinophilie (AHE)
bei einer 49-j	hrigen
Patientin am behaar-
ten Kopf.

Abb. 2 Die Histologie der Angiolymphoiden Hyperplasie mit Eosino-
philie unserer Patientin. Die zonale Gliederung der L	sion mit abnor-
men Gef	ßproliferationen sowie intervaskul	rem gemischten Ent-
z*ndungsinfiltrat im Zentrum und Lymphfollikel in der Peripherie. Der
abnorme schalenf,rmige Wandaufbau der Gef	ße sowie die volumi-
n,sen Endothelzellen ohne Kernatypien sind typisch (CD 34 F	r-
bung 1 70, Inset HE 1 560).
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Die �tiologie der AHE ist ungekl�rt. In einigen F�llen wurde �ber
ein vorheriges Trauma berichtet. Es wurden jedoch auch immu-
nologische Ursachen diskutiert. Oft finden sich arteriovenJse
Shunts, so dass es sich wahrscheinlich bei der AHE um einen re-
aktiven hyperplastischen Prozess, als Resultat eines mJglichen
Reparaturschadens eines arteriellen oder venJsen Gef�ßes, han-
delt [8]. Die Rezidivneigung kJnnte zum Beispiel durch postthe-
rapeutisch verbliebene Shunts erkl�rt werden. Aus heutiger Sicht
stellt die AHE kein neoplastisches Geschehen dar. Obwohl kli-
nisch die differenzialdiagnostische Abgrenzung Schwierigkeiten
bereitet, erfolgt die Diagnosefindung prim�r histologisch mit ei-
nem klar definierten Bild.

Der Morbus Kimura hingegen l�sst sich sowohl klinisch als auch
histopathologisch differenzieren [3–5]. Bei diesem liegt im All-
gemeinen Lymphadenopathie, Bluteosinophilie und ggfs. eine
ErhJhung des Serum-Gesamt-IgE vor. Histologisch zeigt der
Morbus Kimura keine Gef�ßanomalien, hingegen finden sich
lymphoide Follikel mit reichlich eosinophilen Granulozyten [7].
Er wird als eine entz�ndliche Systemerkrankung unbekannter
Ursache aufgefasst, w�hrend bei der AHE die Gef�ßproliferation
im Vordergrund steht (Tab.1).

Die unbehandelte AHE verl�uft chronisch-progressiv, ohne Nei-
gung zur Spontanremission. Therapeutisch ist aufgrund der Re-
zidivfreudigkeit eine In-toto-Exzision anzustreben [14]. Alterna-
tiv stehen Kryochirurgie, Lasertherapie, Radiotherapie sowieme-
dikamentJse Behandlungen mit Isotretinoin, Pentoxyphillin und
Kortikosteroiden zur Verf�gung [9–11].
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Tab. 1 Differenzierung zwischen der Angiolymphoiden Hyperpla-
sie mit Eosinophilie (AHE) und Morbus Kimura

AHE M. Kimura

�berall vorkommend
sporadisch

endemisch in Fernost

papulo-nod�s
kutan-subkutan
(oberfl�chlich)

tumor�s
subkutan
(tief)

solit�r
lokal begrenzte
vaskul�re Erkrankung

multipel
lokal destruierende
chronisch-inflammatorische
Erkrankung mit Systembeteiligung
und LK-Befall

E > G G > E

Serum-IgE: normal
keine periphere Eosinophilie

Serum-IgE: erh�ht
periphere Eosinophilie

abnorme Gef�ßproliferation mit
Endothelhyperplasie und
entz�ndlichem Hintergrund

Gef�ße normal bis gering proliferiert
vorwiegend entz�ndlicher Aspekt
mit Lymphfollikeln

im Infiltrat T > B Lymphozyten im Infiltrat B > T Lymphozyten
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