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Zusammenfassung. Wihrend proliferierende Tri-
chilemmalzysten eine anerkannte Tumorentitit
darstellen, gibt es bisher keine Berichte {iber proli-
ferierende Epidermalzysten. Zwei Fille von post-
traumatisch entstandenen Tumoren werden vorge-
stellt, bei denen histologisch zahlreiche multizen-
trisch wachsende, teils einzeln liegende, teils inein-
ander iibergehende und miteinander kommunizie-
rende Zysten nachweisbar sind. Die Zystenwiande
verhornen weit uberwiegend epidermisartig, der
Zysteninhalt besteht vorwiegend aus orthokerato-
tischen Hornmassen. Mdgliche Entstehungsme-
chanismen werden diskutiert.

Schliisselworter : Proliferierende Epidermalzysten —
Proliferierende Trichilemmalzysten

Summary. While proliferating trichilemmal cysts
are a well-known entity, so far there have been
no reports on the proliferating processes of epider-
mal cysts. Two patients with multiple proliferating
cysts are presented. Histologically, there was a
well-developed stratum granulosum in the wall of
the most cysts, and the cavity contained orthokera-
totic horny material. The possible pathogenetic
mechanisms of cyst formation are discussed.

Key words: Proliferating epidermal cysts — Prolifer-
ating trichilemmal cysts

Die follikuldren Zysten stellen nur einen Teil der
unterschiedlichen Tumoren dar, die sich aus ver-
schiedenen Anteilen des Haarfollikelapparates ent-
wickeln kénnen [10, 12, 22, 25].

Nach der aktuellen Klassifikation, die auf der
Histiogenese und auf den histopathologischen
Kriterien basiert, unterscheidet man 3 Zystenar-
ten: Epidermalzysten, Trichilemmalzysten und
Steatocystoma multiplex [3, 12].

Die Epidermalzysten, die aus dem Akroinfun-
dibulum entstehen, sind histologisch v.a. gekenn-

zeichnet durch einen epidermalen Aufbau der Zy-
stenwand mit gut ausgepragtem Stratum granu-
losum [3, 19]. Bei den Trichilemmalzysten, die aus
dem infraglanduldren Infundibulum des Haarfolli-
kels abstammen, ist die trichilemmale Verhornung
der Zystenwand ohne Ausbildung eines Stratum
granulosum charakteristisch [3, 11, 12, 19, 23, 24].
Dieses Merkmal ist auch bei der proliferierenden
Trichilemmalzyste, einer Variante der Trichilem-
malzyste, zu beobachten [1, 5, 6, 21, 23].

Proliferierende Trichilemmalzysten, auch unter
der Bezeichnung ,Pilartumor® bekannt [2, 18],
wurden bereits mehrmals beschrieben und gelten
als anerkannte Tumorentitit [1, 5, 6]. Berichte
iiber proliferierende Epidermalzysten liegen dage-
gen u.W. nach noch nicht vor. Die von Wilson-
Jones unter dem Titel ,proliferating epidermoid
cysts’ beschriebenen Tumoren [26] entsprechen
nach den jetzigen Kriterien den proliferierenden
Trichilemmalzysten.

Kasuistik
Patient 1

48jdhriger Patient (vorgestellt auf der Miinchener Dermatolo-
gischen Gesellschaft am 12. November 1982 von N. Wagner).

Anamnese. Seit 2 Jahren zunehmende Ausbildung von Knoten
an der Riickseite des rechten Oberschenkels. In der letzten Zeit
schnelles Wachstum gréBerer Knoten, z.T. auch verbunden mit
Schmerzhaftigkeit und f6tider Sezernierung.

Mehrfache Traumen, insbesondere Schiirfungen bei der
Arbeit auf Baustellen, seien vorausgegangen.

Allgemeinbefund. Bei der klinischen Durchuntersuchung kein
pathologischer Befund.

Hautbefund. An der Dorsalseite des rechten Oberschenkels fin-
den sich 4 hautfarbene bis braunrote, derbe, blumenkohlartige
Knoten mit einem Durchmesser bis 5 cm (Abb. 1).

Laborbefunde. BKS 24/47 mm n,W. Bakteriologischer Abstrich
von der Oberfliche des Tumors: Staph. pyog. aureus und Bakt.
Proteus. Ubrige Laborbefunde unauffillig.

Therapie. Die Tumoren wurden in toto exzidiert, der Defekt
plastisch gedeckt.
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Histologie. Drei Anteile des Tumors wurden histologisch unter-
sucht. Alle Teile zeigen ein dhnliches histologisches Bild.

An der Oberfliche Hyperorthokeratose und Hyperparake-
ratose, an einigen Stellen nekrobiotische Krusten.

Im oberen und mittleren Korium finden sich mit und ohne
Verbindung zur Epidermis zahlreiche, multizentrisch wach-
sende, vorwiegend einzeln liegende, selten ineinander iiberge-
hende Zysten (Abb. 2). Die Zystenwénde weisen ein gut ausge-
bildetes Stratum granulosum auf (Abb. 3). Gelegentlich gibt
es auch kleine umschriebene Abschnitte mit trichilemmaler Ver-
nornung. Einige Zysten zeigen eine fingerartige Proliferation
der Zystenwand. Im Lumen der Zysten liegen fast ausschlieBlich
kondensiert wirkende orthokeratotische Massen, nur einige we-
nige parakeratotische Hornzellen.

Die Epidermis zwischen den Zysten und am Rande des
Tumors zeigt deutliche Akanthose, ausgeprégte Papillomatose,
zahlreiche abortive Haarfollikel, sowie mehrere Follikel mit be-
ginnender Proliferation.

In der Umgebung der Zysten unterschiedlich dichtes, ent-
ziindliches Infiltrat aus Lymphozyten, histiozytoiden Elemen-
ten, Plasmazellen und Neutrophilen. Stellenweise sind die Zy-
stenwinde von dem Infiltrat durchsetzt und spongiotisch aufge-
lockert. Erweiterte, aber nicht an Zahl vermehrte Gefdle sowie
viele ekkrine SchweiBdriisen unter dem Tumor. )

Patient 2
33jadhriger Patient.

Anamnese. Acht Wochen vor der stationdren Aufnahme zog
er sich beim FuBballspielen eine tiefe Schiirfwunde iiber der
rechten Kniescheibe zu. Die ,Blutkruste’ habe er 6fters abge-
kratzt. Es habe sich ein Knoten gebildet, aus dem sich mehrfach
eine weiBliche Flussigkeit und zuletzt, eine Woche vor der Auf-
nahme, ein gelbes, iibelriechendes Sekret entleert habe.

Allgemeinbefund. Bei der klinischen Durchuntersuchung kein
pathologischer Befund.

Hautbefund. Pripatellar rechts findet sich ein 3,2 cm groBer,
etwas abgeflachter, rotlicher Knoten mit polyzyklischem Rand.
Die Konsistenz ist derb, der Knoten ist auf der Unterlage gut
verschieblich. Innerhalb des Knotens bestehen hdmorrhagisch
verkrustete Erosionen und Rhagaden (Abb. 4).

Laborbefund. Alle iiblichen Laborwerte waren unauffallig.

Therapie. Der Tumor wurde in lokaler Anésthesie in toto exzi-
diert und histologisch untersucht.

Histologie. Orthokeratose und Parakeratose, stellenweise dicke
hidmorrhagische und nekrobiotische Krusten.

Im deutlich verbreiterten Korium finden sich im Bereich
der oberen zwei Drittel zahlreiche (etwa 50 Zysten im groBten
untersuchten Tumorschnitt), vorwiegend miteinander kommu-
nizierende bzw. ineinander iibergehende Zysten (Abb. 5 und
Abb. 6). Zwischen den multilobuldren Zysten und am Rande
liegen auch viele einzelne Zysten. Eine Rupturierung der Zysten
ist nirgends sichtbar. Nur wenige Zysten haben Verbindung
mit der Epidermis.

Bei der weit iiberwiegenden Mehrheit der Zysten sind die
Wand epidermisartig aufgebaut und das Stratum granulosum
deutlich erkennbar (Abb. 7). Es finden sich jedoch auch einige
Zysten mit trichilemmaler Keratinisation der Wand (ohne Stra-
tum granulosum).

In den Lumina der Zysten vorwiegend orthokeratotische,
nur selten parakeratotische Hornmassen.

Neben den zystischen Hohlrdumen am Rande des Pripara-
tes einige Epithelstringe und -nester mit zahlreichen Hornper-
len (,,squamous eddies) und einigen dyskeratotischen Zellen
(Abb. 8). Diese beiden Merkmale finden sich auch stellenweise
in den Zystenwinden. Keine Zellatypien.
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Der Tumor ist scharf von der Umgebung abgegrenzt. Unter
dem Tumor erweiterte GefdBe, ein nur schiitteres bis méiBig
dichtes entziindliches Infiltrat und ein fibrosiertes Stroma. In
der Umgebung einige abortive Haarfollikel. Am Rande des Tu-
mors deutliche Akanthose und Papillomatose der Epidermis
sowie mehrere Haarfollikel mit beginnender Proliferation
(Abb. 9).

Besprechung

Auf Grund des charakteristischen histologischen
Bildes kann in beiden Féllen die Diagnose der pro-
liferierenden Epidermalzysten gestellt werden. Die
iberwiegende Mehrheit der Zysten zeigt epidermis-
dhnlichen Aufbau der Wand mit deutlich sichtba-
ren Keratohyalingranula im Stratum granulosum,
und der Inhalt der Zysten besteht aus geschichteten
eosinophilen Hornzellen.

Beim 1. Patienten sind in 3 untersuchten Antei-
len des Tumors ausschlieBlich Epidermalzysten zu
sehen, nur in einigen Zysten finden sich kleine, um-
schriebene Abschnitte, wo die Zystenwand plotz-
lich eine trichilemmale Verhornung zeigt.

Bei dem 2. Patienten sind im groBten unter-
suchten Tumorschnitt mehr als 50 Zysten vorhan-
den. Dabei gibt es unter den zahlreichen Epider-
malzysten auch einige Zysten, die nach histolo-
gischen Kriterien den Trichilemmalzysten entspre-
chen. Ein gleichzeitiges Vorkommen von beiden
Zystenarten wurde bereits bei Trichilemmalzysten
beobachtet [1, 11, 13, 16, 19]. In einem eigenen,
nicht veroffentlichten Fall eines Tumors am be-
haarten Kopf haben wir neben den proliferieren-
den Trichilemmalzysten und neben Epidermalzy-
sten auch Tumoranteile gesehen, die einem Kerato-
akanthom entsprechen (vorgestellt auf der Miin-
chener Dermatologischen Gesellschaft am 4. Mai
1983 von E. Perwein als ,,gemischter Pilartumor*).
Dies weist darauf hin, daB der proliferative Prozel3
verschiedene Anteile des Haarfollikels betreffen
kann,

Differentialdiagnostisch miissen die Zysten bei
unseren beiden Patienten von proliferierenden Tri-
chilemmalzysten abgegrenzt werden. Neben den
entscheidenden histologischen Kriterien sind auch
die klinischen Aspekte unterschiedlich. Die prolife-
rierenden Trichilemmalzysten finden sich fast aus-
schlieBlich am behaarten Kopf dlterer Frauen [2,
5]. Bei den Epidermalzysten gibt es keine so deut-
liche Préddilektionsstellen [12, 19]. Bei beiden unse-
rer Fille sind die Tumoren an der unteren Extremi-
tit jiingerer Méanner lokalisiert.

Bei unserem 2. Patienten haben wir in den Epi-
thelstrdngen am Rande des Tumors und in einigen
Zystenwanden sog. Hornwirbel (,,s0g. squamous
eddies*) und dyskeratotische Zellen gefunden. Die-
ser histologische Befund ist fiir ein Akrotrichom
(inverted follicular keratosis) charakteristisch [7,
9, 20] und konnte als Hinweis dienen, daB auch
die proliferierenden Epidermalzysten aus einem in-
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Abb. L. Proliferierende Epidermalzystien. Patient 1. Mehrere Knétchen und Knoten am Oberschenkel

Abb. 2. Proliferierende Epidermalzysten. Patient 1. Einzeln licgende Zysten im oberen und mittleren Korium. HE x 36

Abb. 3. Proliferierende Lpidermalzysten. Patient 1. VergroBerung einer Zystenwand aus Abb. 2 mit deutlich sichtbarem Stratum

granulosum. HE x 170

Abb. 4. Proliferierende Epidermalzysten. Patient 2. GrofBier, erhabener Knoten iiber der Patella

Abb. 5. Prolifenierende Epidermalzysten. Patient 2. Unter der akanthotischen Epidermis mehrere miteinander kommunizierende

und cinzeln licgende Zysten. HE x40

Abb. 6. Prolifericrende Epidermalzysten. Patient 2. Zahlreiche Epidermalzysten tief im Korium. ITE x 23

Abb. 7. Prolifericrende Epidermalzysten. Patient 2. Ausschnitl von Zystenwiinden aus der Abb. 6. HE x 160

Abb. 8. Proliferierende Epidermalzysten. Patient 2. Squamous eddies und dyskeratousche Zellen in Epithelstringen. HE x 110

Abb. 9. Proliferierende Epidermalzysten. Patient 2. Proliferation der Epidermis und der Haarfollikel am Tumorrand. HE x 27

fundibularen Follikelepithel entstehen. Anderer-
seits wurde dicses histologische Merkmal auch bei
proliferierenden Trichilemmalzysten beobachtet
[1, 2,6, 11, 13].

Der Entstchungsmechanismus der proliferie-
renden Zysten ist unklar. Bei den proliferierenden
Trichilemmalzysten wird diskutiert, ob die Zysten
primdr entstehen, oder ob es sich um einen prolife-
rativen Prozel3 priexistenter, multifokaler, norma-
ler Zysten handelt {1, 5]. Bei der 2. Hypothese
mufite dann eine umschriebene, navoide, folliku-
lire Fehlentwicklung mit Zystenbildung im Sinne
eines Hamartoms zugrundeliegen. Uber solche um-
schriebene und auch generalisiertc Hamartome
gibt es bereits kasuistische Berichte [4, 14, 21, 27].
Fiur das Vorliegen eines generalisicrten Hamar-
toms, insbesondcre eines Gardner-Syndroms [15],
gibt es bei unseren beiden Patienten keine Anhalts-
punkte.

Aber auch die Annahme, dal3 vorbestehende,
umschriebene Epidermalzysten durch einen proli-
ferativen Stimulus zum Wachstum angeregt wor-
den sind, kann bei unseren Patienten eher ausge-
schlossen werden. Dagegen spricht die kurze Ana-
mnese, d.h. die rasche Entwicklung der Tumorcen,
ohne daB in den befallenen Regionen vorher ir-
gendwelche Hautveridnderungen vorhanden gewe-
sen waren. Histologisch ist am Randc der Tumoren
lediglich cinc beginnende Proliferation der Follikel
erkennbar, es sind aber keine Zysten zu beobach-
ten.

Wahrscheinlich erscheint uns ein primdr proli-
ferativer ProzeB3, ausgehend von multiplen, préadi-
sponierten Haarfollikeln mit multifokaler Bildung
von Epidermalzysten. Genetische Faktoren kénn-
ten dabel eine Rolle spielen, wie bereits bei der
Entstehung der Epidermal- und Trichilemmalzy-
sten hervorgehoben [3, 16, 17, 28]. In den prolife-
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rativen ProzeB miiBten dann gleichzeitig mehrere
Follikel mit einbezogen sein. Vor allem bei dem
1. Patienten liegen die einzelnen Zysten dissemi-
niert im oberen und mittleren Korium, an mehre-
ren Stellen mit Verbindung zur Oberfliche. Nur
wenige Zysten weisen multilobulire Hohlrdume
auf. Bei dem 2. Patienten steht zwar die Prolifera-
tion der Zysten mit Knospung der Wéande und Bil-
dung groBer multilobuldrer Zysten im Vorder-
grund, doch auch hier handelt es sich um eine
gleichzeitige multizentrische Entstehung mehrerer
Zysten im befallenen Areal.

Bei den bisherigen Berichten iiber die proliferie-
renden Trichilemmalzysten wurde der EinfluB von
Verletzungen bzw. Traumen bei der Entstehung
betont [5, 6, 16]. Auch die Entwicklung von kleine-
ren eruptiven Epidermalzysten und Milien nach
einer Verletzung mit nachfolgender Infektion
wurde beobachtet [14]. Bei unseren beiden Patien-
ten sind der Entwicklung der Tumoren ebenfalls
Traumen vorausgegangen.

Entziindung und Ruptur [16] kommen bei der
Entstehung unserer proliferierenden Epidermalzy-
sten als ursdchlicher Mechanismus weniger in Be-
tracht. In der Umgebung der Zysten war keine ver-
stirkte Vaskularisation zu beobachten, es gab
keine Ruptur der Zysten, und insbesondere im 2.
Fall war stellenweise nur ein geringfiigiges ent-
ziindliches Infiltrat zu sehen.

Andererseits kénnten die Traumen auch die
Verlagerung der epidermalen Zellen ins Korium
verursacht haben mit darauffolgender Neubildung
von zahlreichen Epidermalzysten. Diese Mog-
lichkeit wurde bereits experimentell gerade bei Epi-
dermalzysten, nicht aber bei Trichilemmalzysten
nachgewiesen [8]. Die starke Proliferation der Fol-
likel in der Epidermis und im oberen Korium am
Rande der Tumoren sowie zahlreiche Verbindun-
gen der Zysten zur Epidermis besonders im 1. Fall
sprechen jedoch dafiir, daB die Zystenbildung ohne
Verlagerung von Anteilen der Epidermis und deren
Anhangsgebilde erfolgte.
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