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Hidradenoma papilliferum der Vulva

Das Hidradenoma papilliferum (HP) ist ein seltener,
benigner Tumor der Hautanhangsgebilde, der fast
ausschlieBlich im Anogenitalbereich von Frauen auf-
tritt. Die aktuelle Forschung ordnet diesen Tumor den
sogenannten anogenitalen mammary-like glands
(MLG) zu — Driisen, die histologisch und immunbhisto-
chemisch groBe Ahnlichkeiten mit dem Brustdriisen-
gewebe aufweisen.

Der Tumor tritt vorwiegend bei Frauen im Alter zwi-
schen 30 und 60 Jahren auf. Am haufigsten findet er
sich an den Labia majora, seltener an den Labia
minora oder in der Perianalregion.

Klinisch zeigt sich ein solitédrer, fester, meist schmerz-
loser Knoten mit einem Durchmesser von 0,5 bis

2 cm. Die Oberflache ist meist intakt; bei einer Ulze-

ration kann jedoch roétliches, papillires Gewebe her-

vortreten, was klinisch eine maligne Lésion imitieren
konnte.

Die meisten Patientinnen sind asymptomatisch. Gele-
gentlich treten Juckreiz, leichte Schmerzen oder — bei
Ulzeration — diskrete Blutungen auf.

Die Diagnose wird primér histopathologisch gesi-
chert. Der Tumor ist in der Dermis gelegen, scharf
demarkiert und oft von einer Pseudokapsel umgeben.
Er zeigt ein komplexes, verzweigtes (arborisierendes)
papillares und tubuldares Wachstumsmuster, das
unter schwacher VergréBerung labyrinthartig wirkt
(siehe Abbildung). Die innere (luminale) Schicht der
Papillen besteht aus zylindrischen Zellen mit eosino-
philem Zytoplasma und typischer apokriner Sekre-
tion (,,Apocrine Snouts®). Die dullere (basale)
Schicht besteht aus kleinen, kuboidalen Myoepithel-
zellen. Die Kerne sind uniform. Mitosen oder Kerna-
typien sind selten. Eine Verbindung zur Epidermis
fehlt in der Regel. Eine immunhistochemische Unter-
suchung ist nur in Ausnahmefallen notwendig. Die
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Abb. 1. Papillarer Tumor in der Dermis der Vulvarhaut (HE-
Farbung 200x; aus File: Hidradenoma Papilliferum of the
Vulva (2646470314).jpg — Wikimedia Commons)

Zellen exprimieren Cytokeratin 7, GCDFP-15 (apo-
krine Differenzierung/mammére Differenzierung)
sowie Ostrogen- und Progesteronrezeptoren (ER/
PR). SMA (Smooth Muscle Actin), p63 oder Calpo-
nin bestitigen die intakte dullere Zellschicht und
damit den benignen Befund.

Klinisch kommen differenzialdiagnostisch eine
Bartholin-Zyste, eine Epidermoidzyste (Atherom)
und ein Vulvakarzinom (bei ulzerierten Formen)
infrage.

Die Standardtherapie ist die einfache vollstindige chi-
rurgische Exzision. Die Prognose ist hervorragend.
Rezidive nach vollstdndiger Entfernung sind eine
Raritit. Eine maligne Entwicklung zu einem Karzi-
nom wurde nur in Einzelfdllen dokumentiert.
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Einzelne HP weisen molekularpathologisch PIK3CA-
und AKT1-Mutationen auf (29% bzw. 14%). Die Ver-
anderungen im PIK3CA/AKT1-Signalweg bei HP
stiitzen die Hypothese, dass HP das vulvire (anogeni-
tale, mamma-dhnliche) Pendant zum intraduktalen
Papillom der Brust darstellt.
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