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7 Anhang

A Histologische Klassifikation der Ovarialtumoren WHO-Einteilung 1999 [115]

I. Epitheliale Tumoren

1.1. Serése Tumoren
1.1.1. Benigne
1.1.1.1. Zystadenom und papillares Zystadenom
1.1.1.2. Oberflachenpapillom
1.1.1.3. Adenofibrom und Zystadenofibrom
1.1.2. Borderline Malignitat (mit niedrig malignem Potential)
1.1.2.1. Zystischer Tumor und papillar-zystischer Tumor
1.1.2.2. Oberflachlich papillarer Tumor
1.1.2.3. Adenofibrom und Zystadenofibrom
1.1.3. Maligne
1.1.3.1. Adenokarzinom, papillares Adenokarzinom und papillares
Zystadenokarzinom
1.1.3.2. Oberflachlich papillares Adenokarzinom
1.1.3.3. Adenokarzinofiborom und Zystadenokarzinofiborom (malignes
Adenofibrom und Zystadenofibrom)
1.2. Muzinése Tumoren, Typ endozervikal und intestinal
1.2.1. Benigne
1.2.1.1. Zystadenom
1.2.1.2. Adenofibrom und Zystadenofibrom
1.2.2. Borderline Malignitat (mit niedrig malignem Potential
1.2.2.1. Zystischer Tumor
1.2.2.2. Adenofibrom und Zystadenofibrom
1.2.3. Maligne
1.2.3.1. Adenokarzinom und Zystadenokarzinom
1.2.3.2. Adenokarzinofibrom und Zystadenokarzinofiborom (malignes
Adenofibrom und Zystadenofibrom
1.3. Endometrioide Tumoren
1.3.1. Benigne
1.3.1.1. Zystadenom
1.3.1.2. Zystadenom mit squamdoser Differenzierung
1.3.1.3. Adenofibrom und Zystadenofibrom
1.3.1.4. Adenofibrom und Zystadenofibrom mit squaméser Differenzierung

1.3.2. Borderline Malignitat (mit niedrig malignem Potential)
1.3.2.1. Zystischer Tumor
1.3.2.2. Zystischer Tumor mit squaméser Differenzierung
1.3.2.3. Adenofibrom und Zystadenofibrom
1.3.2.4. Adenofibrom und Zystadenofibrom mit squamoser Differenzierung
1.3.3. Maligne
1.3.3.1. Adenokarzinom und Zystadenokarzinom
1.3.3.2. Adenokarzinom und Zystadenokarzinom mit squamadser Differenzierung
1.3.3.3. Adenokarzinofibrom und Zystadenokarzinofibrom
1.3.3.4. Adenokarzinofibrom und Zystadenokarzinofibrom mit squamdser Differenzierung
1.3.4 Epithel-Stromatumoren und Stromatumoren
1.3.4.1. Adenosarkom, homolog und heterolog
1.3.4.2. Mesodermaler (Muller-) Mischtumor (Karzinosarkom)
homolog und heterolog
1.3.4.3. Stromasarkom
1.4. Klarzelltumoren
1.4.1 Benigne




1.4.1.1. Zystadenom
1.4.1.2. Adenofibrom und Zystadenofibrom
1.4.2. Borderline Malignitat (niedrigmaligne)
1.4.2.1. Zystischer Tumor
1.4.2.2. Adenofibrom und Zystadenofibrom
1.4.3. Maligne
1.4.3.1. Adenokarzinom
1.4.3.2. Adenokarzinofibrom und Zystadenokarzinofibrom
1.5. Transitional- Zelltumoren
1.5.1. Brenner Tumor
1.5.2. Brenner Tumor von Borderline Malignitat (proliferierend)
1.5.3. Maligner Brenner-Tumor
1.5.4. Transitional-Zellkarzinom (Nicht Brenner Typ)
1.6. Plattenepitheltumoren
1.7. Epitheliale Mischtumoren
1.7.1. Benigne
1.7.2.Borderline -Malignitat (niedrigmaligne)
1.7.3. Maligne
1.8. Undifferenziertes Karzinom

Il. Keimstrang-Stroma- Tumoren

2.1. Granulosa- Stromazelltumoren
2.1.1. Granulosazelltumor
2.1.1.1. Erwachsener Typ
2.1.1.2. Jugendlicher Typ
2.1.2. Tumoren in der Thekom-Fibrom-Gruppe
2.1.2.1. Thekom
2.1.2.1.1. Typisch
2.1.2.1.2. Luteinisiert
2.1.2.2. Fibrom
2.1.2.3. Zellulares Fibrom
2.1.2.4. Fibrosarkom
2.1.2.5. Stromatumor mit geringen Sexcord-Elementen
2.1.2.6. Sklerosierender Stromatumor
2.1.2.7. (Stromaluteom) >2.6.1.
2.1.2.8. Nichtklassifiziert (Fibrothekom)
2.1.2.9. Andere
2.2. Sertoli- Stromazelltumoren; Androblastom
2.2.1. Gut differenziert
2.2.1.1. Sertolizelltumor (tubuldre Androblastom)
2.2.1.2. Sertoli-Leydig-Zelltumor
2.2.1.3. (Leydig-Zelltumor) >2.6.2.
2.2.2. Mit intermediarer Differenzierung
2.2.2.1. Variante - mit heterologen Elementen (Typ spezifizieren)
2.2.3. Schwach differenziert (sarkomatds)
2.2.3.1. Variante - mit heterologen Elementen (Typ spezifizieren)
2.2.4. Retiform
2.2.4.1. Variante - mit heterologen Elementen (Typ spezifizieren)
2.3. Keimstrangtumoren mit annuléren Tubuli
2.4. Gynandroblastom
2.5. Unklassifizierbar
2.6. Steroid-(Lipid) Zelltumoren
2.6.1. Stromaluteom
2.6.2. Leydig-Zelltumor (Hiluszelltumor)
2.6.3. Nichtklassifiziert (nicht anderweitig spezifiziert)




I1l. Keimzelltumoren

3.1. Dysgerminom
3.1.1. Variante - mit Synzytiotrophoblastzellen
3.2. Dottersacktumor (Endodermaler Sinustumor)
Varianten - polyvesicular vitelline tumor
- hepatoid
- glandular
3.3. Embryonales Karzinom
3.4. Polyembryom
3.5. Chorionkarzinom
3.6. Teratom
3.6.1. Unreif
3.6.2. Reif
3.6.2.1. Solid
3.6.2.2. Zystisch (Dermoidzyste)
3.6.2.3. mit Metastasen (Typ spezifizieren)
3.6.2.4. Fetiform (Homunculus)
3.6.3. Monodermal
3.6.3.1. Struma ovarii
Variante - mit sekundarem Tumor (Typ spezifizieren)
3.6.3.2. Karzinoid
3.6.3.2.1. Insular
3.6.3.2.2. Trabekular
3.6.3.3. Stromales Karzinoid
3.6.3.4. Muzindses Karzinoid
3.6.3.5. Neuroektodermale Tumoren (Typ spezifizieren)
3.6.3.6. Talgdriisentumoren
3.6.3.7. Andere
3.7. Mischtypen (Typen spezifizieren)

IV. Gonadoblastom

4.1. Variante - mit Dysgerminom oder anderem Keimzelltumor
V. Keimzell-Keimstrang-Stromatumor

5.1. Variante - mit Dysgerminom oder anderem Keimzelltumor
VI. Tumoren des Rete ovarii

6.1. Adenom und Zystadenom
6.2. Adenokarzinom

VII. Mesotheliale Tumoren

7.1. Adenomatoidtumoren
7.2. Mesotheliom

VIIl. Tumoren unsicherer Histogenese

8.1. Kleinzelliges Karzinom

8.2. Tumor mit wahrscheinlicher Wolff-Herkunft
8.3. Hepatoides Karzinom

8.4. Myxom

8.5. Andere



9%

IX. Gestationale trophoblastische Erkrankung

X. Weichgewebstumoren, nicht ovarspezifisch

XI. Maligne Lymphome, Leukéamien und Plasmozytom
XIl. Unklassifizierbare Tumoren

Xlll. Metastasen

XIV. Tumoréhnliche L&sionen

Solitare Follikelzyste

Multiple Follikelzyste (polyzystische Ovarialerkrankung)
Grol3e einzelne luteinisierende Follikelzyste in Schwangerschaft
und Puerperium

Hyperreactio luteinalis (multiple luteinisierte Follikelzysten)
Corpus luteum-Zyste

Schwangerschaftsluteom

Ektopische Schwangerschaft

Stromahyperplasie

10. Hyperthekose

11. Massives Odem

12. Fibromatose

13. Endometriose

14. Zyste, nicht klassifiziert (einfache Zyste)

15. Entzindliche L&sionen

©oNogMWNE



B FIGO (Federation Internationale de Gynécologie et d Obstétrique)
Stadieneinteilung des Ovarialkarzinoms [115]

Stadium Tumorausdehnung

I Karzinom auf die Ovarien beschrankt

I A nur ein Ovar befallen, kein Aszites, kein Tumor auf der
Oberflache, Kapsel intakt

IB beide Ovarien befallen, kein Aszites, kein Tumor auf der
Oberflache, Kapsel intakt

IC wie Stadium IA oder | B, aber mit Tumor auf der

Oberflache eines Ovars/beider Ovarien, oder mit
Kapselruptur, oder mit positivem Aszites oder positiver
Peritonealspllung

I Karzinom eines oder beider Ovarien mit Ausdehnung im

Becken
A Ausdehnung/Metastasen auf Uterus oder Tuben
1B Ausdehnung auf andere Gewebe im kleinen Becken
Inc wie Stadium IIA oder 11B, aber mit Tumor auf der Oberflache,

oder mit Kapselruptur, oder mit positivem Aszites
oder positiver Peritonealspilung
Il Karzinom mit intraperitonealer (auch nur histologisch nach-
weisbarer) Metastasierung aufRerhalb des kleinen Beckens
und/oder positiven retroperitonealen oder inguinalen Knoten;
Leberkapselmetastasen entsprechen dem Stadium Il
A Tumor makroskopisch auf das kleine Becken begrenzt,
ohne retroperitoneale Knoten, aber mit histologisch
gesicherter mikroskopischer Metastasierung in viszeralem oder
parietalem Peritoneum
B Karzinom eines oder beider Ovarien mit histologisch
gesicherten
intraabdominalen Metastasen, deren Grof3e 2 cm im Durchschnitt nicht
Uberschreitet; keine retroperitonealen Knoten
lnc Abdominale Metastasen gréRer als 2 cm im Durchmesser und/oder
retroperitoneale oder inguinale Knoten
v Karzinom eines oder beider Ovarien mit Fernmetastasen.
Bei Pleuraergiissen nur bei positivem Tumorzellnachweis,
Leberparenchymmetastasen
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C Biologie der epithelialen Tumoren

Die epithelialen Geschwillste des Ovars machen fast 2/3 aller primaren Ovarialneoplasien und ca.
90% der malignen Tumoren des Eierstockes aus. Das Oberflachenepithel des Ovars, de Matrix der
gelaufigen epithelialen Ovarialtumoren, ist ein Abkémmling des Zd6lomepithels. Mit den Geschwilsten
des pelvinen Peritoneums, der Eileiter und des Uterus bilden die epithelialen Ovarialtumoren aufgrund
ihrer gemeinsamen zo6lomatischen Herkunft eine histogenetische Einheit. Die Vielfalt im
Erscheinungshild der Tumoren st Ausdruck der verschiedenen Differenzierungspotenzen des
Zdlomepithels.

Das Konzept der histogenetischen Verwandtschaft dieser im histologischen Erscheinungsbild
vielfaltigen Tumoren liegt der WHO-Klassifikation der Ovarialgeschwilste von 1973 [114], erneuert
1999 [115] zugrunde.

Im Hinblick auf die Dignitat der Tumoren sind die Hauptgruppen in benigne, borderline und maligne

Tumoren untergliedert [117].

Klinik:

Epitheliale Ovarialtumoren sind symptomarm. Meist werden sie bei gynékologischen Untersuchungen
erkannt und sollten dann umgehend chirurgisch entfernt werden.

Die Tumoren koénnen in Abhangigkeit ihrer GroRe und Lokalisation Schmerzen im kleinen Becken
bzw. unteren Abdomen, abdominale Schwellungen, abnormale uterine Blutungen und
gastrointestinale Symptome (Dyspepsie, Ubelkeit, Krampfe und Durchfall) erzeugen. Bei Ruptur oder
Torsion zystischer Lasionen mit Blutungen treten plotzlich heftige Schmerzen auf. Paraneoplastische
Syndrome (Hyperkalzdmie, endokrine Dysbalance etc.) kdnnen ebenfalls auf einen Ovarialtumor

hinweisen.

Serdse Tumoren

Definition:

Diese Gruppe ist gekennzeichnet durch serdses, der Tubenschleimhaut &hnliches Oberflachenepithel
und stellt mit etwa 30% aller Ovarialneoplasien der westlichen Welt die groRte Gruppe dar. Von

diesen Tumoren sind ungeféahr 60% benigne, 10% borderline und 30 % maligne Tumoren.
Serdses Zystadenom, papillares Zystadenom und seréses Oberflachenpapillom

Epidemiologie:

Benigne Tumoren kommen in allen Altersgruppen vor. Sie sind jedoch gewdhnlich bei Frauen in der
reproduzierbaren Altersgruppe zu finden. Der Altersgipfel liegt im 45. Lebensjahrzehnt. In 7-20% der
Féalle treten diese Tumore bilateral auf [113].

Morphologie:



Die benignen serdsen Zystadenome sind meist einkammerig, selten mehrkammerig und mit gelblich
tingierter  Flussigkeit gefillte, dunnwandig durchscheinende Zysten. Selten enthalten sie
pseudomuzindsen Inhalt. Der Tumordurchmesser kann von <1 cm his >30 cm variieren.

Es kdnnen an der inneren und aufieren Oberflache multifokal papillare bis linsengrof3e Proliferationen
vorkommen.

Histologie:

An der Zystadenomoberflache findet sich eine einschichtige, aus regular differenziertem, serfsem
Epithel bestehende Zellschicht. Das Epithel ist hochzylindrisch, kuboidal oder mehr flach polygonal
und ist dem Tubenepithel &hnlich. Die Zellkerne liegen basal, teilweise sind am apikalen Zellpol Zilien
ausgebildet.

Das Stroma der Zystenwand oder der Papillen besteht aus locker angeordneten Fibroblasten, die von
schmalen GefalRen durchsetzt sind. Haufig sind hamosiderinpigmentbeladene Makrophagen und
kleine “Zeroid"-Granulome entwickelt. Das hellbraune Pigment, das diese Zellen beinhalten, ist Zeroid
(Lipofuscin) [106]. Psammomkérper (Kalkablagerungen) kénnen als Residuen alterer degenerierter
Zysten eingestreut sein.

Klinische Aspekte:

Bei vollstandiger chirurgischer Extirpation und sorgsamer histologischer Aufarbeitung mit sicherem

Ausschluss einer fokal atypischen Proliferation ist in 100% Heilung zu erwarten[33][106].

Sertse Adenofibrome und Zystadenofibrome
Die serts differenzierten Tumore mit groben, plumpen, fibrdsen Knotenbildungen werden als
Adenofibrome (bei oberflachlichen Extrusionen) oder als Zystadenofibrome (bei intrazystischen

Proliferationen) bezeichnet.

Serdse Borderlinetumore (LMP)

Borderlinetumore treten selten vor dem zwanzigsten Lebensjahr auf, danach erhoht sich das
Vorkommen und liegt durchschnittlich bei 46 Jahren. Serése Borderlinetumoren treten in ca. 25-30%
bilateral auf [113].

Morphologie:

Es sollte bei der makroskopischen Aufarbeitung besonders auf kleine samtartige oder knospenférmige
Proliferationen geachtet werden, um diese speziell zu untersuchen.

Histologie:

Wichtigstes Charakteristikum zur Abgrenzung eines Borderlinetumors von einem eindeutigen
Karzinom ist die fehlende Stromainfiltration.

Die serdsen Borderlinetumoren sind stets papillar proliferiert, bilden unregelmafiig groRe, haufig
stromafreie Knospen oder adenoide Formationen mit atypischen Briuckenbildungen. Es sind als
histologische Zeichen mindestens zwei von den folgenden vier Merkmalen zu fordern:

1. Mehrschichtigkeit des Epithels tber 5 Zelllagen auf den Papillen oder in den



drisig differenzierten Zellkomplexen
2. Ablosung von Zellen oder Gruppen mit Bildung sog. Morula
3. Mitotische Aktivitat
4. Nukleare Polymorphie mit prominenten Nukleolen und unregelmaBigem Chromatinmuster
Klinische Aspekte:
Die Prognose der serésen Borderlinetumoren des Ovars ist aul3erst gunstig. Im Stadium la, Ib und Ic
(lc = ca 10% aller Stadien) liegen die 5 Jahresuberlebensraten Uber 95%. Die 10-Jahres-
Uberlebensrate zwischen 81 und 90%. Auch bei ausgepragter peritonealer Aussaat, d.h.
Oberflachentumoren im Stadium Ill, wird héufig eine relativ gute Prognose beobachtet [1][31][126].

Die 20-Jahresuiberlebensrate von LMP-Tumoren liegt bei 80%.

Ser6se Adenokarzinome

Oft werden diese Karzinome zwischen 45-75 Jahren beobachtet, sie sind in 40-60% bilateral
Morphologie:

Haufig erreichen diese Tumoren eine Grof3e von Uber 15 cm und weisen unregelmafige zystische
und solide Areale auf. Es finden sich an der Zystenoberflache und innerhalb derer herdférmige
Nekrosen, Blutungen und abgeldste Tumorfragmente. Die dufere Oberflache ist unregelmaRig knotig;
dabei kann sie spiegelnd glatt oder samtartig papillar erscheinen.

Histologie:

Die Tumoren weisen stark proliferierende, unregelmaflig angeordnete, grob- bis feinpapillar,
adenoide, kribriforme oder solide Tumorzellformationen auf. Der Grad der architekturellen und
zytologischen Atypie wird in hoch (papillar), mittel (adenoid/kribriform) und niedrig differenziert (solide)
unterteilt. Die Tumorzellen zeigen polymorphe Zellkerne, ein vermehrt basophiles Zytoplasma und
atypische Mitosen. Das Stroma ist vom Aufbau und der zellularen Anordnung unreif. Es besteht eine
Hypozellularitat, die Fibroblasten sind wirr angeordnet und fokal 6dematts durchtrankt. Es werden in
ca. 30% Psammomkorperchen und selten entzundliche Infiltrate nachgewiesen.

Klinische Aspekte:

Die Diagnose hangt entscheidend vom Stadium bei Diagnosestellung und mit etwas geringer
Dominanz vom histologischen Grading ab. Etwa 60-80% der Falle sind bereits bei der Primardiagnose
im Stadium 1l und IV d.h. mit intraperitonealen Implantaten [106][117]. Daher ist die Prognose
durchweg unginstig. Im Stadium Ill bei serds invasiven Karzinomen wird die 5Jahresiiberlebensrate
mit lediglich 15% angegeben [7][79].

Muzindse Tumoren

Definition:

Diese Tumoren sind charakterisiert durch ein muzinds differenziertes, schleimbildendes Epithel, das
zytologisch endozervikalen und intestinalen Drisenkomplexen ahnelt. Sie kommen bis zu 12-15% in

der westlichen Welt vor. Von diesen Tumoren sind etwa 75% benigne, 10% borderline und 15%
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Karzinome. Muzingse Ovarialtumore kénnen mit muzindsen Tumoren anderer Qgane auftreten. Am
haufigsten treten sie mit Tumoren der Appendix auf und sind meist mit Pseudomyxoma peritonei

vergesellschaftet.

Muzindse Zystadenome und Zystadenofibrome

Epidemiologie:

Muzindse Zystadenome koénnen in allen Altersgruppen vorkommen, sie werden jedoch meist zwischen
dem 35 und 45 Lebensjahr beobachtet. In 2-5% der Falle treten diese Tumore bilateral auf [113].
Morphologie:

Die Tumore bilden makroskopisch mehrkammerig, dickwandige, &uf3erlich glatte Zysten, die mit einer
muzindsen, gelblich gallertartigen Masse gefillt sind. Sie haben im Durchschnitt eine Gré3e von 520
cm, nicht selten auch eine Gréf3e von mehr als 50 cm und einem Gewicht bis 500g.

Histologie:

Die Zysten werden von einer einschichtigen, gleichmafigen, zylindrischen Epithelschicht
ausgekleidet. Die Zellkerne sind basalstandig angeordnet. Argentaffine und Agyrophile Zellen sowie
Becherzellen kénnen eingestreut sein. Oft sind unterschiedlich groRe Papillen oder kryptenahnliche
Invaginationen vorhanden. Diese sind von benignen Epithelien tber- bzw. ausgekleidet. In randnahen
Bezirken konnen zahlreiche Mitosen vorkommen, sie sind jedoch kein Zeichen von Malignitat. Selten
sind Psammomkdérperchen vorhanden. Wenn auf Grund des intrazystischen Drucks das Epithel
zugrunde geht und Schleim ins Stroma gelangt, treten ein Pseudomyxoma ovarii und eine lokale
entziindliche Reaktion mit Fremdkdrperriesenzellen und granulomatdser Reaktion auf.

Klinische Aspekte:

Die Prognose der benignen muzinésen Zystadenome ist giinstig. Das Wachstum der meist grof3en,
aulerlich glatten Tumoren ist verdrangend, sie werden nicht selten durch akut stechende
Unterbauchschmerzen infolge (Torsion) auffallig. Als Folge eines Pseudomyxoma ovarii kann selten
ein Pseudomyxoma peritonei entstehen. Bei Extirpation des intakten Tumors (“don’t touch”) ist fast

immer eine Heilung zu erreichen.

Muzindse Borderlinetumore

Sie kommen im allgemeinen bei &lteren Frauen vor mit einem Durchschnittsalter von 51-52 Jahren
und sind in ca. 6% bilateral.

Morphologie:

Hier sind herdférmig Keine, samtartig papillare Strukturen zu erkennen. Die Zysten enthalten z&hen,
gelblichen Schleim. Der Muzingehalt ist gegeniiber benignen Formen verringert. Mit zu den sichersten
Merkmalen gehoren die Wachstumsform, die Epithel-Stromagrenze und die Stromaanordnung.

Klinische Aspekte:

Die 5-und 10-Jahres-Uberlebensraten (alle Stadien eingeschlossen) sind bei den muzindsen

Borderlinetumoren mit 85% weitgehend identisch. Bei jungen Patientinnen im Stadium | genlgt im
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allgemeinen die unilaterale Adnektomie, obgleich manifeste, wie auch okkulte, nur mikroskopisch
nachweisbare kontralaterale Tumoren haufiger als bei den benignen muzindsen Geschwilsten
auftreten. Bei alteren Frauen ist die Hysterektomie mit bilateraler Adnektomie die Methode der Wahl.
Bei intakter Tumorkapsel sind peritoneale oder omentale Implantationsmetastasen auf3erst selten. Die
typische Form der intraabdominalen Ausbreitung ist das Pseudomyxoma peritonei. Es ist haufiger bei
den muzinésen Borderlinetumoren als in Assoziation mit benignen oder malignen muzinésen Tumoren
des Ovars zu finden [117].

Muzindse Adenokarzinome

Muzindse Adenokarzinome kommen gewdhnlich bei alteren Frauen vor mit einem Durchschnittsalter
zwischen 53-54 Jahren. Sie sind meist auf ein Ovar begrenzt, im Stadium | sind sie n 7% der Falle
bilateral [113].

Morphologie:

Die Tumoren sind durch multiple, unterschiedlich groBe, mit zahem und z.T. hamorrhagischem
Schleim gefiillte Zysten mit papillaren Projektionen und soliden Arealen gekennzeichnet.

Histologie:

Kriterien der Tumore sind unregelmaRige Mehrschichtigkeit epithelialer Proliferationen mit Papillen
und Pseudobriickenbildung, unterschiedliche Schleimentwicklung und ausgeprégte zellulére Atypien.
Charakterisierend fur infiltratives Wachstum sind versprengte, meist in soliden Gruppen liegende
kleine Zellkomplexe. Es sind zahlreiche Mitosen vorhanden, im Schleim sind abgeloste Zellhaufen zu
finden.

Klinische Aspekte:

Die Tumoren metastasieren erst in relativ fortgeschrittenem Stadium, dann zunéchst lokal (Uterus,
Beckenwand, Tube) und erst spater lympho- oder hAmatogen. Die 5Jahresiberlebensrate betragt fur
alle Stadien insgesamt 35-50%, bei primarem Stadium 1l nur 15%. Ein Pseudomyxoma ovarii mit oder

ohne Pseudomyxoma peritonei tritt gehauft bei alteren Patientinnen auf.

Nicht serés-muzinése Borderlinetumore

Diese anderen Typen machen etwa 5% aller Borderlinetumoren aus (nicht klassifizierbar 2%,
endometrioid 2%, Klarzelltumoren weniger als 1% und Brennertumoren weniger als 1%). Die
endometrioiden Typen sind am haufigsten benigne, hingegen haben Klarzelltumoren das hochste
maligne Potential. Diese anderen Typen sind ungewohnliche Tumoren. Uber Biologie und die Folgen

fur Patientinnen mit diesen Tumoren besteht nur ein begrenztes Wissen [127].

Endometrioide Tumoren

Definition:



102

Etwa 10-25% der epithelialen Ovarialtumoren weisen das Wachstumsmuster und die zytologische
Differenzierung von Endometriumdrisen auf und werden als endometrioide Tumoren bezeichnet. Eine

Bilateralitat ist selten.

Endometrioide Zystadenome (Schokoladenzyste)

Makroskopie:

Meist sind es relativ groRe, multizystische Tumoren von schwammartiger Konsistenz.

Histologie:

Der Epithelbelag ist charakteristisch fir endometrioide Driisen: hochprismatisch, dichtgestellte Zellen
mit basal bis mittelstdndigen, l&nglichen Kernen und eosinophilem oder basophilem Zytoplasma. Es
sind apikal kleine PAS- positive Schleimvakuolen sichtbar. Die Epithelien zeigen ein unruhiges Bild mit
Pseudostratifikation. Eine Zellkerniberlappung ist dadurch haufig zu finden. Mitosen sind im

Gegensatz zur Endometriose selten.

Endometrioide Borderlinetumoren

Sie werden unterteilt in zystische Tumoren, zystische Tumoren mit squamdser Differenzierung,
Zystadenofibrome und solche mit squamdser Differenzierung. Das Vorkommen dieser Tumoren wird
von verschiedenen Autoren von <1% bis 10% angegeben. Selten treten diese Tumoren bilateral auf.
Das Haufigkeitsgipfel liegt zwischen dem 50-60.ten Lebensjahr.

Morphologie:

Der Tumor erscheint dickwandig und bindegewebsreich. Grol3ere solide Areale sind selten sichtbar.
Histologie:

Kennzeichnende Charakteristika sind nachgewiesene Mehrschichtigkeit, unruhige Proliferationen und
zytologische Atypien bei fehlender Stromainvasion. Enggestellte und aufgefaltete Drisenschlauche
sind erkennbar. Die Epithelien sind hyperchromatisch und besitzen eine Mehrschichtigkeit.
Psammomkdrperchen und plattenepitheliale Metaplasien sind haufig zu finden.

Klinische Aspekte:

Endometrioide Tumoren haben eine gute Prognose und seltene peritoneale Ausbreitung.

Gelegentlich wird eine endometrioide Hyperplasie und ein synchrones Endometriumkarzinom
beobachtet. Bei der histologischen Diagnose eines endometrioiden Borderlinetumors sollte immer

eine Abrasio angeschlossen werden.

Endometrioide Karzinome
Das Haufigkeitsvorkommen liegt bei 5-10%, der Altersgipfel bei 50 Jahren. 25% sind mit einem
Endometriumkarzinom vergesellschaftet.

Morphologie:
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Meist zeichnen sich die Tumoren durch Zysten mit Einblutungen und einer weichen Konsistenz aus.
Die soliden Anteile sind von markiger Beschaffenheit und werden von Nekrosen durchsetzt. Die
DurchschnittsgroRe misst 15-25 cm.

Histologie:

Man sieht wie beim Endometriumkarzinom enggestellte Driisenschlauche. Diese sind unregelmaRig
aufgefaltet und kdnnen eine ausgepragte pseudoglandulare Briickenbildung entwickeln. Es zeigen
sich zytologisch relativ kleine, hochgradig polymorphe Epithelien mit hyperchromatischen Zellkernen
und basophilem Zytoplasma. Die Kern/Plasmarelation ist zugunsten der Zellkerne verschoben. Das
Stroma ist haufig 6dematds, hypozellular, luteinisierende Sertoli-Leydig-Zellkomplexe sind mdglich. Es
kdnnen klarzellige Kompartimente vorhanden sein.

Klinische Aspekte:

Die Symptome sind abnormale vaginale Blutungen, abdominale Schmerzen oder Massegefiihl im
kleinen Becken. Maligne endometrioide Tumoren haben nach alteren Untersuchungen eine glnstigere
Prognose als die der serésen Geschwiilste. Nach 5 Jahren betragt die Uberlebensrate zwischen 40
und 50%, nach 10 Jahren 40%; stadiengerecht aufgeteilt leben beim Stadium | nach 5 Jahren >90%,
beim Stadium 1l und Ill allerdings nur 30%. Bedeutend ist hier die Fruhdiagnose. Stegner [117]
beschreibt, dass nach dem Annual Report der Jahre 1979-1981 keine signifikanten typenabh&ngigen
Unterschiede in der 5-Jahres-Uberlebensrate bei den Hauptklassen der malignen epithelialen

Ovarialtumoren (serés, muzinds, endometrioid, klarzellig) bestehen.

Klarzelltumoren

Definition:

Hellzellig bzw. mesonephrogen differenzierte Karzinome mit morphologischer Ahnlichkeit zu
Nierenzellkarzinomen werden im Ovar als Klarzelltumoren eingeordnet. Sie entsprechen den
Residuen paramesonephrischer Gangstrukturen und leiten sich somit vom Miuller-Epithel her.

Benigne Klarzelltumoren

Gutartige Klarzelltumoren des Ovars sind Raritaten. Makroskopisch sind es, dhnlich den benignen
endometroiden Tumoren, Uberwiegend solid, teils zystisch wachsende Tumoren. In den
Adenofibromen dominiert die fibromatése Komponente. Der epitheliale Teil besteht aus tubularen und
mikrozystischen Formationen. Die Zellen des einschichtigen Epithels sind wasserklar, die Zellgrenzen
deutlich. Die unregelmaRig geformten Zellkerne liegen apikal, z.T. in das Lumen der Driisen

vorspringend (“hob nail cells”) Mitosen sind selten.

Proliferierende Klarzelltumoren
Sie stehen aufgrund ihrer starkeren Zell-und Kernpleomorphie und verstarkter proliferativer Tendenz

zwischen den benignen Formen und dem Klarzellkarzinom.
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Klarzellkarzinome

Bei den malignen Ovarialtumoren sind ca. 5-10% klarzellig differenziert. Sie sind in allen
Altersgruppen einschlielBlich des Kindesalters beobachtet worden. Im Perimenopausenalter liegt der
Haufigkeitsgipfel. Des weiteren besteht eine enge Assoziation zur Endometriose.

Morphologie:

Bei den Klarzellkarzinomen liegen uni- oder multilobulare, zystische, 2-30 cm durchmessende
Tumoren mit soliden noduldren Anteilen vor. Die Schnittflachen sind meist gelb, weil3, grau oder mit
héamorrhagischer Umgebung versehen. Bilateralitat findet sich in 40 % der Félle.

Histologie:

Es dominieren polygonale, grofe Tumorzellen mit klarem oder schwach eosinophilem Zytoplasma,
groBen polymorphen Zellkernen und deutlichen Zellgrenzen. Es werden tubulo-glandulare bzw.
tubulo-zystische Formationen beobachtet. Diese Formationen sind von unregelmafiig grof3en,
kuboidalen Zellen ausgekleidet, die als “hob nail cells” (hufnagelartig ) ins Lumen vorspringend
aufzufinden sein kénnen.

Klinische Aspekte:

Die 5-Jahres-Uberlebenszeit liegt bei 45%. Tendenziell zeigen reine Formen des Klarzellkarzinoms
gunstigere Verlaufe als Mischformen. Unter den 3 gelaufigen Varianten der Klarzellkarzinome

(papillar, tubulozystisch, solid) hat der tubulozystische Typ die glinstigste Prognose [91].

Undifferenzierte Tumoren

Definition:

Diese Tumoren lassen sich aufgrund der niedrigen Differenzierung nicht zuverlassig einordnen. Sie
bestehen zumeist aus unregelmafig grof3en, teils polygonalen, teils spindeligen Zellverbanden mit
hyperchromatischen, bizarren Zellkernen. Drisenbildungen oder andere Gewebsdifferenzierung sind
nicht nachweisbar. Nekrosen und Mitosen sind die Regel. Die klinische Prognose ist aufgrund des

rapiden Wachstums auf3erordentlich schlecht.

D Keimstrang-Stromatumoren
Die Gruppe der Keimstrangtumoren umfasst Ovarialgeschwilste aus Zellabkdmmlingen der priméren
Keimstrange und des sexuell determinierten Mesenchyms. Dazu gehdren Sertoli- und

Granulosazellen, Theka-und Thekaluteinzellen sowie Hilus- und Leydig-Zellen.

Granulosazelltumoren

Granulosazelltumoren sind unter den Ovarialtumoren mit ca. 2%, unter den malignen mit 10%
vertreten. Sie kommen in allen Altersgruppen vor, jedoch nur selten vor der Pupertat. Die Mehrzahl
dieser Granulosazelltumoren bildet Ostrogene. Androgenbildung, z.T. in Verbindung mit Zeichen der

Virilisierung, ist in einzelnen Fallen beobachtet worden. Granulosazelltumoren entwickeln sich meist
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unilateral, kommen in allen Altersgruppen vor und sind solide oder multizystisch. Die Schnittflache ist
grauweild oder gelblich gefarbt. Histologisch werden mehrere Subtypen unterschieden (mikrofollikular
mit  Call-Exner-Kérper, makrofollikular, trabekular, insuldar, sarkomatoid). Die histologische
Klassifikation hat fiir die Beurteilung der Dignitat nur eingeschrankte Wertigkeit.

In etwa 5% ist ein Granulosazelltumor mit einem Adenokarzinom des Endometriums assoziiert. Etwa
5% der Granulosazelltumoren werden vor dem Pubertatsalter diagnostiziert und stellen den
sogenannten juvenilen Typ dar [120][134]. Dieser Tumortyp I6st bei etwa 80% der Patientinnen eine
Pseudopubertas praecox aus. Auch wenn eine Ruptur sowie eine Aszitesbildung bzw. ein
Hamatoperitoneum bei etwa 10% der Patientinnen zum Zeitpunkt der Operation beobachtet werden
kann, liegt dennoch bei etwa 97% der Patientinnen ein Stadium | vor [28].

Klinische Aspekte

Die Therapie besteht bei den reifen Formen in den klinischen Stadien la und Ib in der einfachen
Hysterektomie mit bilateraler Adnektomie. Da die Geschwillste in mehr als 90% unilateral auftreten, ist
bei jungen Frauen im Reproduktionsalter die einseitige Adnektomie vertretbar. Additive Strahlen- oder
Polychemotherapie ist in den Frihstadien nicht erforderlich, wohl aber bei Tumoren mit

Kapseldurchbruch und organibergreifendem Wachstum.

E Metastatische Tumoren

In ca. 16% der malignen Ovarialtumoren handelt es sich um sekundare (metastatische) Tumoren. In
ca. 2/3 der Falle entstammen die Absiedlungen genitalen Primartumoren, Primargeschwiulste des
Uterus und des Gastrointestinaltraktes sowie der Brustdrise spielen die grof3te Rolle.
Magenkarzinommetastase

Bezogen auf die Lokalisation des Primartumors betragt die Haufigkeit von Ovarialmetastasen bei
Frauen mit Magenkarzinom ca. 50%, mit Mammakarzinom 24-44%, mit Kolonkarzinom ca. 30% und
beim malignen Melanom ca. 16%. Das Durchschnittsalter der Patientinnen mit metastatischen
Ovarialgeschwillsten liegt bei 60 Jahren und unterscheidet sich damit nicht vom Durchschnittsalter
von Frauen mit primaren malignen Genitaltumoren.

Die durchschnittliche 5-Jahres-Uberlebensrate nach Entdeckung eines sekundiaren (metastatischen)
Ovarialkarzinoms liegt bei 25%. Sie zeigt je nach Art und Lokalisation des Priméartumors erhebliche
Unterschiede. So findet sich bei Ovarialabsiedlung eines primaren Magenkarzinoms eine mittlere
Uberlebenszeit von 0,8 Jahren, bei primarem Mammakarzinom 1,9 Jahren und beim priméaren
Endometriumkarzinom von 3,4 Jahren.

Metastasen aus Geschwilsten des Magen-Darm-Traktes sind im allgemeinen durch Schleimbildung
charakterisiert (Krukenberg-Tumor). Gelegentlich finden sich Siegelzellring-Zell Karzinome in
muzindsen Adenokarzinomen [113]. Krukenberg-Tumoren imponieren makroskopisch als bilaterale,
solide, lobulierte auf der Schnittflache gelb-weie zuweilen auch hamorrhagische Geschwilste von
fester, fleischiger Konsistenz. Mikroskopisch finden sich Muzikarmin- und PAS-positive
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Siegelringzellen einzeln oder in kleinen Komplexen innerhalb eines zellreichen sarkomatoiden,
O0dematOs aufgelockerten Stromas. Das Zytoplasma der schleimbildenden Zellen ist hell oder auch
eosinophil und granuliert. Einzelbeobachtungen machen wahrscheinlich, dass auch primare
Ovarialkarzinome das typische Erscheinungshild des Krukenberg-Tumors aufweisen kénnen. Der
Verdacht auf einen primaren Krukenberg-Tumor des Ovars ist dann gegeben, wenn auch autoptisch
der Nachweis eines extragonadalen Priméarkarzinoms - okkulte Mammakarzinome eingeschlossen -

nicht zu erbringen ist.



