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Hintergrund: Neurofibromatose Typ 1, auch Morbus Recklinghausen genannt,

ist ein neurokutanes Tumorsyndrom, welches genetisch bedingt ist und mit teils
ausgepragtem Befall des Integuments mit Neurofibromen (Nervenscheidentumoren)
einhergeht. Kutane Neurofibrome kdnnen fiir Patienten sehr belastend sein und
tragen v. a. an duf8erlich sichtbaren oder funktionell relevanten Korperstellen zu einer
Verminderung der Lebensqualitat bei. Die vorliegende Arbeit soll zeigen, inwiefern
durch eine Resektion kutaner Neurofibrome eine Verbesserung der Lebensqualitét
bewirkt werden kann.

Methodik: Wir fiihrten eine retrospektive Datenerhebung per Fragebogen

zur Lebensqualitat vor und nach der Operation kutaner Neurofibrome in der
Universitdtshautklinik durch. Verwendet wurden ein adaptierter dermatologischer
Lebensqualitatsindex sowie ein in unserer Hautklinik eingesetzter postoperativer
Fragebogen zu Komplikationen und Patientenzufriedenheit. Zudem wurden Daten
der Patienten aus Arztbriefen, Operationsberichten und Ambulanzdokumentationen
entnommen. Befragt wurden 30 Patienten mit Neurofibromatose Typ 1, die innerhalb
der Jahre 2016 bis 2020 in der Hautklinik Tiibingen ambulant oder stationdr operiert
wurden. Die Befragungsergebnisse wurden statistisch ausgewertet und als absolute
und relative Haufigkeiten dargestellt.

Ergebnisse: Unsere Studie zeigt eine Verbesserung der Lebensqualitdt nach operativer
Therapie kutaner Neurofibrome, hinsichtlich Einschrankungen im Alltag, Befangenheit,
Einschrankungen der Kleiderwahl und der Freizeitgestaltung. Dabei kam es bei

der Mehrheit der Patienten zu keinem neuen Auftreten von Neurofibromen im
Operationsgebiet; Komplikationen wie Nachblutungen oder Wundinfekte fallen in
unserer Studie moderat bis gering aus.

Diskussion: In Relation zu hoher Zufriedenheit mit dem operativen und kosmetischen
Ergebnis sowie positivem Einfluss auf die Lebensqualitat spricht dies fiir ein giinstiges
Risiko-Nutzen-Verhdltnis der Resektion kutaner Neurofibrome bei Neurofibromatose I.
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Originalien

Die Neurofibromatose Typ 1 stellt als
neurokutanes Tumorsyndrom v. a. bei
ausgedehntem Befall des Integuments
mit multiplen Nervenscheidentumoren
(Neurofibromen) eine groBe Belastung
fiir die betroffenen Patienten dar. Bis
dato existiert keine ursachliche Hei-
lungsmaglichkeit der Neurofibroma-
tose Typ 1, daher bleibt die operative
Exzision der kutanen Neurofibrome die
empfohlene Therapie. Im Fokus bei der
Operation stehen auch kosmetische und
funktionelle Aspekte, um eine Verbesse-
rung der Lebensqualitat zu erzielen.

Die Neurofibromatose Typ 1 (NF1), auch

Morbus Recklinghausen genannt, ist ein

neurokutanes Tumorsyndrom. Die Erkran-

kung ist genetisch bedingt, folgt einem
autosomal-dominanten Erbgangundkann
sich an multiplen Organen manifestieren.

So kann beispielsweise die Iris, das zentra-

le Nervensystem oder Knochen betroffen

sein [1].

Die diagnostischen Kriterien der NF1
umfassen (mindestens 2 mussen fir die
Diagnosestellung zutreffen; [1]):

- mindestens 6 Café-au-lait-Flecken
(mehr als 5 mm Durchmesser prapu-
bertar, mindestens 15 mm postpuber-
tar),

- axilldres oder inguinales Freckling
(sommersprossenartige Flecken),

- Optikusgliom,

- mindestens 2 Lisch-Knoétchen (Irisha-
martome),

- mindestens 2 Neurofibrome oder ein
plexiformes Neurofibrom,

- Knochenverdnderungen (Keilbeinfli-
gel, lange tibiale Pseudoarthrose),

- 1 erstgradiger Verwandter mit NF1.

Dielnzidenzder NF1 liegt bei knapp 1:3000
Geburten [1, 2], und die Pravalenz betragt
1:4560 [3].

Namensgebendes Kennzeichen ist das
Auftreten von benignen Nervenscheiden-
tumoren, den Neurofibromen [1]. Diese
konnen an ausgedehnten Hautarealen in
groBBer Stiickzahl auftreten und somit fiir
betroffene Patienten sehr stigmatisierend
sein. Dies tragt v.a. an duf8erlich sichtbaren
oder funktionell relevanten Korperstellen
zu einer Verminderung der Lebensqualitat
bei [2-4]. Ebenso ist ein negativer Einfluss
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der NF1 auf Bildung, Arbeit und Einkom-
men beschrieben worden [5].

Da nach wie vor keine urséchliche Be-
handlung der NF1 zur Verfiigung steht, ist
die operative Therapie der kutanen Neuro-
fibrome weiterhin Therapie der Wahl. Hier
stehen als Moglichkeiten die Exzision, Hori-
zontalexzision, Kiirettage oder Dermabra-
sion zur Verfiigung. Bei kleineren Neurofi-
bromen oder unterstiitzend zur operativen
Therapie bei groBeren Tumoren kommt ei-
ne Ablation mittels CO,-Laser infrage [6, 71.
GroBere oder schwer zugdngliche betrof-
fene Areale oder Wammen-artige Neuro-
fibrome konnen eine technische Heraus-
forderung darstellen und ggf. ein mehr-
zeitiges Vorgehen erfordern [7]. Bei der
operativen Therapie spielen dsthetische,
aber auch funktionelle Gesichtspunkte ei-
ne Rolle.

Wahrend die Beeintrachtigung der Le-
bensqualitdt durch NF1 in der Literatur
gut etabliert ist [8, 9] und sich auch Studi-
en zu Rezidivraten nach Operation finden
[10, 11], ist der Einfluss der Operation auf
die Lebensqualitdt noch wenig erforscht
[12]. Ziel dieser Studie war daher, Fragebo-
gen-basiert retrospektiv zu erfassen, wel-
che Auswirkungen die Operation kutaner
Neurofibrome auf die Lebensqualitdt der
Patienten mit einer NF1 hat und welche
Komplikationen dabei auftreten.

Methoden

Patientenkollektiv

Fiir die Studie wurden Patienten, die in-
nerhalb der Jahre 2016 bis 2020 in der
Hautklinik Tibingen bei kutanen Fibro-
men einer NF1 ambulant oder stationar
operativ behandelt wurden, eingeschlos-
sen. Wir fihrten die Datenerhebung retro-
spektiv per Fragebogen zur Lebensqualitat
durch. Nach Riicksendung der durch die
Patienten beantworteten Fragebdgen so-
wie erfolgtem schriftlichem Einverstandnis
wurden die Bégen anonymisiert ausge-
wertet. Insgesamt kamen 45 Patienten fiir
unsere Studie infrage und wurden ange-
schrieben, bei einer Responderquote von
66,6 % konnten 30 Patienten in die Studie
eingeschlossen werden.

Die Datenerhebung und Auswertung
erfolgte mit Zustimmung der zustandigen
Ethikkommission sowie unter Beriicksich-

tigung der Deklaration von Helsinki (1975).
AuBerdem wurden relevante Zusatzinfor-
mationen aus der Patientenanamnese mit-
erfasst (Histologie, Befunde aus der Hu-
mangenetik, Operationsberichte und Fol-
geeingriffe); hierfiir wurden Arztbriefe und
Ambulanzdokumentationen aus unserer
Klinik herangezogen. Die Erhebung und
Auswertung der Daten aus den Fragebo-
gen erfolgten durch Dr. Benjamin Walz.
Auch wurden patientenspezifische Para-
meter wie Alter und Geschlecht erhoben.
Diese patientenbezogenen Daten wurden
durch Dr. Vanessa Pfefferle und Dr. Benja-
min Walz erhoben.

Alle in unserer Klinik im Untersu-
chungszeitraum durchgefiihrten Eingriffe
erfolgten in Tumeszenzlokalanasthesie
(Lésung aus Lidocain, Ropivacain sowie
Epinephrin, zu einer Gesamtkonzentration
von 0,05, 0,11 oder 0,21% in Jonosteril
[13]).In der Hautklinik Tibingen erfolgt ein
multimodaler operativer Ansatz zur Entfer-
nung der Neurofibrome, bei dem je nach
GroBe, Lokalisation und Verteilung der
Neurofibrome verschiedene Operations-
techniken zum Einsatz kommen. So kann
eine komplette Exzision der Neurofibro-
me mit anschlieBendem Wundverschluss
durch Dehnungs- oder Verschiebelappen-
plastiken, bei kleineren Defekten auch
durch eine primdre Wundnaht durchge-
fiihrt werden. Bei spannungsreichen oder
behaarten Lokalisationen wie distalen
Extremitdten oder der Kopfhaut kamen
extrakutane, sonst resorbierbare intraku-
tane Butterflyndhte zum Einsatz [14]. In
seltenen Féllen erfolgten auch Adaptati-
onsnahte (partieller Wundverschluss unter
Spannung) oder eine sekundare Wundhei-
lung. Pro Sitzung erfolgten typischerweise
mehrere Exzisionen.

Neben einer Komplettexzision der Neu-
rofibrome wurden - v. a. bei groBflachi-
gen Arealen mit multiplen kleineren Fibro-
men-auch die Abtragung mittels Scheren-
schlag (tangentiale Abtragung der Epider-
mis, teils mit anschlieBender Entfernung
des dermalen Anteils des Fibroms mit der
Pinzette) oder Stanzbiopsien mit und ohne
Naht durchgefiihrt.

Fragebogen

Die Fragebdgen bestanden aus verschie-
denen Abschnitten, welche in leicht abge-



Tab.1 Darstellungdes Patientenkollektivs mit Angabe des Geschlechts, Alters sowie Art der operativen Versorgung (ambulant, stationdroder beides)
im untersuchten Zeitraum (2016—2020) sowie Angaben zum Zeitpunkt der Erstmanifestation und Erstvorstellung wegen Neurofibromen und Lokalisa-
tion der kutanen Neurofibrome
Patienten Anzahl Durchschnittsalter in Jahren | Ambulant Stationar Ambulant und stationar
Ménnlich 13 35,7 11 1 1
Weiblich 17 43,2 9 5 3
- 0 bis 6 Monate 6 bis 12 Monate 1 bis 2 Jahre | 2 bis 5 Jahre | >5 Jahre
Erstmanifestation Neurofibrome | 0% 0% 0% 6,7% 93,3%
bei NF1 vor Operation
Erstvorstellung wegen Neurofi- 10% 6,7% 33% 3,33% 76,7 %
bromen bei NF1 vor Operation
- Rumpf Arme Beine Gesicht Hals Sonstige Andere
Lokalisation
am Kopf
Lokalisation der Neurofibrome 90 % 66,7 % 60 % 60% 50% 433% 33%
NF1 Neurofibromatose Typ 1

anderter Form zur Erfassung der Lebens-
qualitdt bei Hauterkrankungen verwendet
werden. Dazu zdhlt in erste Linie ein mo-
difizierter DLQI(Dermatologic Life Quali-
ty Index)-Fragebogen. Der genaue Aufbau
des abgewandelten DLQI ist @ Tab. 2 sowie
dem Anhang unter Punkt 1.1 zu entneh-
men. Dariiber hinaus gibt es einen in un-
serem Hause eingesetzten postoperativen
Fragebogen zur Erhebung postoperativer
Ergebnisse, Komplikationen und Patien-
tenzufriedenheit (Anhang 1.2). Die Pati-
entenzufriedenheit wurde als Multi-ltem-
Fragebogen mit Fragen zur Zufriedenheit
mit dem Operationsergebnis insgesamt
und dem asthetischen Ergebnis, jeweils
auf einer nominalen Skala (sehr zufrieden,
zufrieden, ausreichend zufrieden, nicht zu-
frieden, sehr unzufrieden) sowie der Wei-
terempfehlung einer Operationin unserem
Hause (ja/nein), abgefragt. Auch wurde
in diesem Fragebogen nach Komplikatio-
nen wie postoperative Schmerzen, Nach-
blutungen oder Wiederauftreten von Neu-
rofibromen im Operationsgebiet gefragt.

Statistische Aufarbeitung

Die statistische Auswertung erfolgte tiber
Microsoft Excel® sowie JMP® von SAS.
Hier wurden die Ergebnisse der Fragen als
nominale Parameter (ja/nein bzw. stark/
gering etc.) digital aufgelistet und alle Nen-
nungen eines Parameters pro Frage sum-
miert. Diese Summe wurde stets durch die
Gesamtzahl aller 30 Probanden dividiert
(auch bei fehlenden Werten bei Nichtbe-
antwortung einzelner Fragen wurde durch
30 dividiert), um den Prozentanteil des je-

weiligen Parameters pro Frage zu erhal-
ten. Die Darstellung der Ergebnisse erfolgt
prozentual und auf eine Stelle nach dem
Komma gerundet.

Ergebnisse

Patientenkollektiv

Angaben zum Patientenkollektiv sind in
@ Tab. 1 aufgefiihrt.

Unter den Teilnehmern waren 17 Per-
sonen weiblich und 13 Personen mann-
lich. Das Durchschnittsalter zum Zeitpunkt
der ersten Operation im genannten Zeit-
raum betrug insgesamt 39,9 Jahre, wobei
die ménnlichen Patienten mit 35,7 Jahren
etwas jlinger waren als die weiblichen Pa-
tienten mit 43,2 Jahren. Zwei Teilnehmer
waren zum Zeitpunkt ihrer Operation in
unserem Hause minderjahrig, hier erfolg-
ten Zustimmung und Beantwortung der
Fragebogen durch die Eltern.

Elf Patienten wurden im angegebenen
Zeitraum einmalig und 19 Patienten mehr-
mals operiert. Bei den meisten Sitzungen
erfolgte die Entfernung mehrerer Neuro-
fibrome. Ein Patient wurde sogar 20-mal
bei insgesamt 470 Lasionen im Untersu-
chungszeitraum operiert. Allerdings lasst
sich gerade bei gro3flichigerem Befall, wo-
bei hier vorwiegend Methoden, wie z. B die
Kiirettage an groBeren Arealen, zum Ein-
satz kamen, teils keine genaue Anzahl der
entfernten Neurofibrome angeben. Eine
genaue Ubersicht ist im Anhang Punkt 2
tabellarisch aufgefiihrt.

Bei 28 unserer 30 befragten Patienten
trat die Neurofibromatose an der Haut in

Form kutaner Neurofibrome mehrals 5 Jah-
re vor der ersten Operation in unserem
Hause auf (93,3%). Bei 2 der Patienten
(6,7 %) waren es zwischen 2 und 5 Jahren.
Die arztliche Erstvorstellung der Patien-
ten aufgrund der NF1 erfolgte bei 3 der
teilnehmenden Patienten 0 bis 6 Monate
vor der ersten Operation in unserem Hau-
se (10 %). Zwei NF1-Patienten stellten sich
6 Monate bis 1 Jahr vor der Operation arzt-
lich vor (6,7 %). Jeweils 1 Person suchte 1
bis 2 Jahre bzw. 2 bis 5 Jahre prdopera-
tiv erstmalig einen Arzt auf (je 3,3 %). Bei
der Mehrheit von 23 Personen waren es
hingegen mehr als 5 Jahre (76,7 %).

Neurofiborome am Rumpf wurde bei
27 Personen (90 % der Patienten) und da-
mit am haufigsten diagnostiziert. Auch an
den Extremitdten und im Kopfbereich zeig-
ten sich haufig Neurofibrome.

Angepasster DLQI fiir die
Lebensqualitat pra- und
postoperativ

Die ausfiihrliche numerische Auswertung
der angepassten DLQIs ist @ Abb. 1 sowie
dem Anhang zu entnehmen.

Es zeigte sich eine tendenzielle Verbes-
serung der allgemeinen Alltagseinschran-
kung durch die Operation. Zudem gaben
zumindest 2 der Patienten (6,7 %) eine
Verbesserung der beruflichen Einschran-
kung durch die Operation an, allerdings
war bei 21 Patienten bereits praoperativ
keine berufliche Einschrankung angege-
ben worden. AuBerdem zeigt sich eine
tendenzielle Verbesserung der Befangen-
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Abb. 1 A Angepasster DLQI (Dermatologic Life Quality Index) zur Lebensqualitdt bezlglich pré- sowie postoperativen Ein-
schrankungen im Alltag, Einschrankungen im Berufsleben, Befangenheit, Einschrankungen beim Haushalt oder Einkaufen,
Beeintrdchtigung der Kleiderwahl, der Freizeitgestaltung, im sozialen Umfeld sowie Liebesleben durch Neurofibrome
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Tab.2 OperativesErgebnis mitallgemeinerOperationszufriedenheit, mitdem kosmetischen Ergebnis, Komplikationen wie Schmerzen, Nachblutung
oder Wiederauftreten von Neurofibromen im Operationsgebiet sowie Weiterempfehlung der Operation in unserem Hause

- Sehr zufrieden Zufrieden Ausreichend Nicht zufrieden Sehr unzu-
zufrieden frieden
Zufriedenheit insgesamt mit dem Operations- | 73,3% 26,7 % 0% 0% 0%
ergebnis
Zufriedenheit mit dem kosmetischen Operati- | 46,7 % 43,3% 10% 0% 0%
onsergebnis
Schmerzen Sonstige postoperative Komplikationen
Keine Schmerzmittel benétigt | Keine Schmerzmit- | Nachblutung | Wundinfekt Funktionelle Einschrén- | Keine
tel kung
60 % 16,7 % 23,3% 13,3% 3,3% 0% 83,3%
Wiederauftreten von Neurofibromen im Operationsgebiet nach der Operation
Nein Ja, geringer als Ja, etwa gleich Ja, stéirker als vor Operation
zuvor
70% 23,3% 6,7 % 0%
Weiterempfehlung der Operation in unserem Hause
Ja Nein
86,7 % 10%

heit (Gefiihl der Scham, Verlegenheit durch
die Neurofibrome) nach der Operation.

Einschrdnkungen im Haushalt wurden
durch die Operation nicht verdndert. Ei-
ne tendenzielle Verbesserung zeigt sich
jedoch in der Beeintrachtigung der Klei-
derwahl nach der Operation. Es zeigt sich
eine tendenzielle Verbesserung der Beein-
trachtigung der Freizeitgestaltung durch
die Operation. Nach Auszahlung der Roh-
daten ergab sich fiir 4 Personen (13,3 %) ei-
ne Verbesserung im sozialen Umfeld nach
der Operation angegeben, bei 3 Personen
(10 %) wiederum einen positiven Effekt auf
Partnerschaft und des Liebeslebens durch
die Operation.

Angepasster postoperativer
Fragebogen aus unserer operativen
Abteilung

Die Ergebnisse des postoperativen Frage-
bogens sind in @Tab. 2 aufgefiihrt. Eine
gro3e Mehrheit von 22 Patienten (73,3 %)
zeigte sich sehr zufrieden mit dem Ergeb-
nis der Operation. Weitere 8 Personen wa-
ren zufrieden (26,7 %). Mit dem kosme-
tischen Ergebnis waren 27 der Patienten
(90 %) sehr oder zufrieden, 3 Personen wa-
ren ausreichend zufrieden (10 %). Postope-
rativ gaben 12 Patienten Schmerzen im
Operationsgebiet an (40 %), davon beno-
tigten 5 Personen Schmerzmittel (16,7 %
aller Probanden), wohingegen 7 Personen
keine Analgetika bendétigten (23,3 % aller

Probanden). Die meisten befragten Patien-
ten hatten keine weiteren Komplikationen
nach der Operation (n= 25, 83,33 %), 4 Pa-
tienten hatten eine Nachblutung (13,3 %),
1 Patient fiel mit einem Wundinfekt auf
(3,3%).

Bei 70% der Patienten (n=21) wur-
den im Operationsgebiet postoperativ kei-
ne neu aufgetretenen Neurofibrome mehr
beobachtet. Bei 10 Personen (30%) kam
es jedoch zum Wiederauftreten kutaner
Neurofibrome im oder um das Operations-
gebiet: 7 Patienten berichteten dabei aber
von einer geringeren Anzahl an Neurofi-
bromen verglichen zu praoperativ (23,3 %).
Bei 2 Patienten war die Last an neu aufge-
tretenen Neurofibromenin etwa vergleich-
bar zum praoperativen Befall (6,7 %). Die
Frage nach Weiterempfehlung einer Ope-
ration in unserem Hause beantwortete die
liberwiegende Mehrheit der Patienten mit
ja (n=26, 86,7 %).

Diskussion

Der Einfluss der NF1 auf die Selbstwahr-
nehmung und Lebensqualitat von Patien-
ten ist seit Jahrzehnten in der Forschung
bekannt. Zu den geldufigsten negativen
Auswirkungen der Erkrankung zdhlen so-
ziale Isolation sowie Probleme im Beruf.
GroBen Einfluss auf die Wahrnehmung der
Erkrankung geht vom sozialen Umfeld aus,
welches sowohl durch Stigmatisierung als
auch - im positiven Sinne - durch Unter-

stiitzung auf Patienten einwirken konne
[8, 9.

Insgesamt bestehe eine allgemeine
Herabsetzung der Lebensqualitdt von
NF1-Patienten gegeniiber gesunden Kon-
trollpersonen [15].

In einer Studie von Chamseddin et al.
von 2019 wurde der DLQI pra- als auch
postoperativ erhoben. Der DLQI fiel dabei
in allen Kategorien ab, wobei die Ergeb-
nisse hinsichtlich Einschrankung in der Be-
rufsausiibung statistisch nicht signifikant
waren [12]. Die Studie ist mit nur 12 Patien-
ten bei insgesamt 83 operierten Lasionen
von eher kleinem Umfang, dem steht al-
lerdings der rein retrospektive Ansatz un-
serer Studie entgegen, welcher teilweise
zu Verzerrung der Ergebnisse fiihren kann.
Der gezeigte positive Einfluss der Exzision
kutaner Neurofibrome auf die im DLQI er-
fragten Parameter der Lebensqualitat ein-
schlieBlich der Berufsausiibung deckt sich
aber mit unseren Ergebnissen.

Granstrom et al. untersuchten 228 NF1-
Patienten mit selbstentworfenen Fragebo-
gen. Ergebnisparameter der Studie waren
Depressionen, Leidensdruck und Lebens-
qualitat. NF1-Patienten hatten ein negati-
veres Korperbild; auch im Vergleich zu Pa-
tienten mit anderen entstellenden Krank-
heiten fiihlten sich Patienten mit NF1 we-
niger attraktiv, generell unsicherer und wa-
ren aulBerdem sexuell weniger zufrieden
[16].1n einer Arbeit von Kodra etal. wurden
129 Patienten je mit einem SF-36-Frage-
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bogen und Skindex-29 befragt und deren
Ergebnisse in Relation mit der Schwere
der NF1 gesetzt. Hier korrelierte die Krank-
heitsschwere mit der subjektiven funktio-
nellen und emotionalen Beeintrachtigung
[4]. Hingegen fand sich bei Cosyns et al.
keine Korrelation von Voice Handicap In-
dex (VHI) und Dysphonia Severity Indices
(DSls) mit dem Schweregrad der NF1 [17].
Ein signifikanter Unterschied hinsichtlich
des VHI bestand bei Cosyns et al. lediglich
im Vergleich zur gesunden Kontrollgrup-
pe. Manner und Frauen mit NF1 hatten
dabei vergleichbare VHI-Werte, auch stieg
der Gesamt-VHI-Wert mit dem Alter [17].
Das Patientenkollektiv war mit 30 NF1-Pa-
tienten aber etwas kleiner. Anders als in
den Daten von Cosyns et al. ergab eine
Erhebung von 128 NF1-Patienten von Wol-
kenstein et al., dass die befragten Frauen
mit milder bis moderater NF1 einen héhe-
ren Leidensdruck (Sindex France) hatten
als die befragten Manner. Allerdings liegt
der Studie mit 70 % Frauen kein ausgegli-
chenes Geschlechterverhdltnis zugrunde.
Zudem wurden SF-36 und QoL (Quality of
Life) erhoben, und es wurde eine schlech-
tere Lebensqualitat der NF1-Patienten im
Gegensatz zu einem Kollektiv von 3656
Gesunden aufgezeigt [18].

Zum Wiederauftreten von Neurofibro-
men nach Exzision existiert eine Arbeit von
Needle et al., welche Falle aus den Jah-
ren 1974 bis 1994 umfasst. Eindriicklich
ist, dass hier — je nach Resektionsstatus —
ein Teil der operierten Tumoren ein Re-
zidiv oder weiteren Progress zeigte. Bei
totaler Tumorresektion fiel dies geringer
aus als bei subtotaler Resektion oder Biop-
sie. Auch gab es einen positiven Zusam-
menhang zwischen Vollstandigkeit der Re-
sektion und Latenz des Tumorprogresses
oder Tumorrezidivs [10]. In unseren Daten
blieben im Untersuchungszeitraum insge-
samt 70 % der befragten Patienten rezidiv-
frei. Allerdings handelt es sich bei unse-
rem Patientenkollektiv hauptsachlich um
Erwachsene. Unser multimodaler operati-
ver Ansatz besteht aus verschiedenen chi-
rurgischen Techniken zur mdglichst voll-
standigen klinisch-makroskopischen Ent-
fernung der Neurofibrome, zum Teil auch
in mehrzeitigem Vorgehen. Die Daten von
Needle et al. sind insofern mit den von uns
erhobenen Daten vergleichbar, dass bei
(sub)totaler Tumorresektion die Mehrheit
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der Patienten kein erneutes Auftreten von
Neurofibromen an den operierten Arealen
zeigt.

Einen methodisch &dhnlichen Ansatz
verfolgt eine Studie von Wise et al. Hier-
bei handelt es sich um eine retrospektive
Studie von 39 pédiatrischen Patienten,
meist im prdadoleszenten Alter, mit ple-
xiformen Neurofibromen im Kopf- und
Halsbereich, die aufgrund der GroRe oft
nicht radikal exzidiert wurden. Das krank-
heitsfreie Intervall nach Operation war
dabei ungefahr 3 Jahre [11].

Risiken und Komplikationen der Resek-
tion kutaner Neurofibrome fallen in unse-
rer Studie moderat bis gering aus. Dies
unterstreicht den individuellen multimo-
dalen operativen Ansatz. Zusammen mit
der hohen Zufriedenheit mit dem operati-
ven Ergebnis, dem kosmetischen Ergebnis
sowie positivem Einfluss auf verschiede-
ne Aspekte der Lebensqualitat spricht dies
fiir ein giinstiges Risiko-Nutzen-Verhdltnis
der operativen Resektion kutaner Neuro-
fibrome.

Limitationen

Unsere Studie weist Limitationen auf. So
ist das Patientenkollektiv mit 30 Personen
vergleichsweise klein, auch die Geschlech-
terverteilung ist nicht ausgeglichen und
weillt zwischen den Geschlechtergruppen
einen gewissen Altersunterschied auf. Eine
Schweregradeinteilung der NF1 liel sich
aus der vorliegenden Patientendokumen-
tation nicht vollstandig ableiten. Zudem
ergibt sich aus dem Studiendesign mit teils
langen Latenzen zwischen Operation und
Beantwortung des Fragebogens die Mog-
lichkeit eines Recallbias, sodass die Pati-
enten sich ggf. nicht mehr vollstandig an
ihre Operation und postoperative Kompli-
kationen erinnern.

Fazit fiir die Praxis

-~ Kutane Neurofibrome bei NF Typ 1 tragen
v. a. an duBerlich sichtbaren oder funktio-
nell relevanten Korperstellen zu einer Ver-
minderung der Lebensqualitdt bei.

- Risiken und Komplikationen der Resekti-
on kutaner Neurofibrome fallen in unserer
Studie gering aus.

= Insgesamt stellt die operative Therapie
kutaner Neurofibrome eine sichere und
funktionell wie asthetisch zufriedenstel-
lende Therapieoption bei Patienten mit

NF1 dar und sollte Patienten in Zentren
angeboten werden.
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Cosmetic and functional results after resection of cutaneous
neurofibroma in neurofibromatosis type 1. Operation of neurofibroma
improves quality of life while having moderate complications

Background: Neurofibromatosis type 1, also known as Recklinghausen’s disease, is

a neurocutaneous tumor syndrome that is genetically determined and is associated
with infestation of the integument with neurofibromas (nerve sheath tumors). The
occurrence of neurofibromas can be very stressful for patients and often contributes
to a reduced quality of life for patients, especially if externally visible body parts are
affected. The aim of this study is to show to what extent the resection of cutaneous
neurofibromas can improve patients’ quality of life.

Materials and methods: For this study, we conducted a retrospective data collection via
questionnaire on the quality of life before and after the surgical removal of cutaneous
neurofibromas at the Department of Dermatology, University Hospital of Tiibingen.
An adapted dermatological quality of life index and a postoperative questionnaire

on patient satisfaction were used. In addition, patient data were taken from doctor’s
notes, surgical reports, and outpatient documentation. A total of 30 patients with
neurofibromatosis type 1 who underwent inpatient or outpatient surgery for cutaneous
neurofibromas at the Tiibingen dermatology hospital between 2016 and 2020 were
surveyed. The survey results were statistically analyzed and represented as absolute
and relative frequencies.

Results: Our study indicates an improved quality of life after surgery for cutaneous
neurofibromas, especially regarding limitations in everyday life, self-consciousness, the
choice of clothing, and leisure activities. The majority of our patients showed no new
occurrence of neurofibromas in the surgical area and postoperative bleeding or wound
infections were rare.

Conclusion: In relation to the high level of satisfaction with the surgical and cosmetic
results and also the positive influence on quality of life, our study indicates a favorable
risk—benefit ratio for the resection of cutaneous neurofibromas in neurofibromatosis I.
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