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Abb. 18Unswurde das Resektat eines riesigen, 35 cmgroßen retroperitoneal zwischen rechter Nie-
re und Leber lokalisierten Tumors eines 65-jährigenMannes übersandt. Der Tumorwar überwiegend
aufgebaut aus Spindelzellen ohne höhergradige Atypienmit kräftig eosinophilemZytoplasma und
Wachstum in kurzen Faszikeln undwirbeligen Formationen. Der Schlüssel zur Einleitung der zielfüh-
renden immunhistochemischenUntersuchungen unddamit zur richtigenDiagnosewar das Erken-
nendermanschettenartig umzahlreiche Blutgefäße angeordneten epitheloidenZellen,wie sie in der
HE-Färbung zu sehen sind (Vergr. 400:1). Die perivaskulären epitheloiden Zellen sindHMB-45-positiv
(Inset),mit einer abgemilderten Expression auch in den Spindelzellen. Die spindelzellige Tumorkom-
ponente exprimierte durchgehend kräftig Desmin undCaldesmon (nichtabgebildet). BeideMarker
waren auch in den perivaskulären Zellen positiv, allerdingsweniger durchgängig. Basierend auf der
Morphologie undder Koexpressionmelanozytärer undglattmuskulärerMarker stelltenwir dieDia-
gnose eines PECom. Für PECome existierenmehrere Risikostratifikationssysteme. Aufgrundder be-
trächtlichen Tumorgröße (bei fehlendenweiterenMalignitätskriterien) habenwir den Fall als PECom
unsicherenmalignenPotentialseingeordnet.DerNachweisperivaskulärerepitheloiderZellen ist zwar
die namensgebendemorphologische Eigenschaft der PECome, allerdings längst nicht in allen Fällen
anzutreffen.Wie in unserem Fall kann dieses eigentümlichemorphologische Charakteristikumaber
der Schlüssel zu korrektenDiagnose sein
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