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Vorwort

Knochengeschwiilste sind seltener als Tumoren an-
derer Organe, deshalb hat man auf diesem Gebiet
weniger Gelegenheit, diagnostische und therapeuti-
sche Erfahrungen zu sammeln. Damit 146t es sich
zum Teil erkldren, dal in der allgemeinen &rztlichen
Praxis, aber auch in der Praxis der sich mit den
Organen des Stutz- und Bewegungsapparats befas-
senden Fachdrzte, diese Geschwilste hdufig der Auf-
merksamkeit entgehen. Angesichts der Vielgestaltig-
keit dieser Tumoren st6f3t auch die Beurteilung der
Verdnderungen auf Schwierigkeiten. Nur durch die
Aufstellung einer exakten Diagnose der Knochen-
geschwiilste und geschwulstéhnlichen Knochenver-
&nderungen lassen sich unnétige oder inadéquate
Eingriffe vermeiden. Maligne Geschwillste erfordern
radikales VVorgehen und auch die Therapie der be-
nignen Geschwilste und geschwulstartigen Knochen-
erkrankungen ist mit groBer Umsicht zu wéhlen.
Von der Aufklarung der Tumoreigenschaften hangt
in zahlreichen Féllen das Leben des Patienten, die
Erhaltung oder der Verlust der erkrankten Extremi-
tat ab.

Ein Problem bedeuten die unterschiedlichen Na-
men der einzelnen Geschwilste und geschwulstarti-
gen Verénderungen. Die Fachleute fordern seit ge-
raumer Zeit eine einheitliche Nomenklatur. Die
WHO (IForld Health Organisation) hat 1972 eine
aufgrund des histologischen Bildes zusammenge-
stellte, international anerkannte Klassifikation der
Knochengeschwiilste publiziert (Histological Typing
of Bone Tumors, WHO, Genf 1972), welche die Ver-
standigung zwischen den Experten dieses Gebiets in
hohem Male erleichtert. Auch die Tumorregister
dienen dem besseren Verstandnis. Auf Anregung
des American College of Surgeons wurden 1922 erst-
malig die auf die Knochengeschwiilste beziiglichen
klinischen Beobachtungen sowie die radiologische
und pathologische Dokumentation in einem Bone

Sarcoma Register gesammelt. Seitdem wurden in
zahlreichen Léandern, u. a. in der BRD (Heidelberg),
der D DR(Dresden), in England (Bristol), Holland
(Eindhoven), der Sowjetunion (Moskau), in Ungarn
usw. Knochentumorzentren errichtet, in denen das
gesammelte Material von den einsendenden Fach-
leuten gemeinsam untersucht und begutachtet wird.
Dem Interesse des Kranken ist am besten damit ge-
dient, wenn er auf solchen Stationen untergebracht
wird, auf denen die personellen und objektiven Vor-
aussetzungen der Behandlung tumortragender Pa-
tienten gewahrleistet sind.

Zur richtigen Diagnosestellung ist der Kliniker
auf die Mitwirkung des Radiologen und des Patho-
logen angewiesen. Gestiitzt auf die gemeinsame
Beurteilung, vermag er zu enscheiden, welcher Be-
handlung der VVorzug zu geben ist. Zur Lésung der
Aufgaben bedarf es somit der engen Zusammenar-
beit von Experten dieser drei Fachgebiete, die sich
speziell mit den Tumoren der Organe des Stiitz- und
Bewegungsapparats eingehend befassen.

Seit 25 Jahren befassen wir uns mit der Diagno-
stik und Therapie der Knochengeschwulsterkran-
kungen. In der vorliegenden Arbeit verdffentlichen
wir unsere wahrend dieser Zeit gesammelten Erfah-
rungen, unter Beriicksichtigung der Ergebnisse an-
derer Kliniker. Wir hoffen, daB dieses Werk die Ar-
beit derer fordern wird, die es als ihre Aufgabe be-
trachten, Tumorkranke zu heilen, und auch denen
eine Hilfe bedeutet, in deren taglicher Praxis oder
sonstiger Heiltatigkeit der Verdacht auf das Vorlie-
gen eines Tumorleidens aufkommt.

An dieser Stelle danken wir auch allen Mit-
arbeitern und Kollegen fir ihre Ratschldge und
Hilfe, die sie uns bei der Abfassung des Manu-
skriptes gewahrt haben.

Die Autoren
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Klassifikation der Knochengeschwilste

Die Vielfalt der Knochengeschwilste und ihr unter-
schiedliches Verhalten machen ihre Klassifikation
erforderlich. Zuerst haben Codman 1922 und
Kolodny 1927 die Einteilung der Tumoren durch-
gefuhrt und seither sind zahlreiche Klassifikationen
gebrauchlich.

Lichtenstein (1952, 1959, 1965) unterteilt die Ge-
schwillste aufgrund ihrer Genese in folgende Grup-
pen:

Von knorpelzeiligem oder knorpelbildendem Bin-
degewebe, von osteoblastischem Bindegewebe, von
nichtknochenbildendem Bindegewebe, von mesen-
chymalem Bindegewebe ausgehende Geschwilste,
Tumoren hdmopoetischer, neuraler und vaskulérer
Genese, ferner von Fettgewebszellen, von der Chor-
da dorsalis ausgehende und epitheliale (Adamanti-
nom) Geschwiilste.

Er unterscheidet benigne und maligne Tumoren.
Den Begriff »semimaligne« benutzt er nicht. In der
1959 erschienenen Ausgabe seines Buches wird das
in der 1952 publizierten Ausgabe noch erdrterte
ossifizierende Knochenfibrom nicht mehr erwdhnt,
wahrend in der 1965 erschienenen Ausgabe auf die
Besprechung der Knorpeltumoren ausfiihrlich einge-
gangen wird.

Die Einteilung Dahtins (1957, 1967) ist der Lich-
tensteinschen &hnlich, nur zieht Dahlin zwischen
den gut- und bdsartigen Tumoren eine scharfe Gren-
ze, da er der Ansicht ist, daR sich nur bei ganz weni-
gen malignen Geschwilsten ein préexistenter gutar-
tiger Tumor in der Anamnese nachweisen 1aBt. So
bespricht er beispielsweise den Riesenzelltumor und
den malignen Riesenzelltumor in besonderen Kapi-
teln.

Er unterteilt die Geschwulste in hdmopoetische,
chondrogenetische, osteogenetische Gruppen, ferner
in Tumoren unbekannter Genese und fibrogeneti-
sche, von der Chorda dorsalis, von den GefaRen aus-
gehende, lipogenetische, neurogenetische und nicht-
klassifizierte Gruppen.

Ackerman (1962) stuft die Geschwiilste gleich-
falls in eine gutartige un eine bdsartige Gruppe ein.
Er unterscheidet chondrogenetische, osteogeneti-
sche, myelogenetische (1. hdmopoetische, 2. fettge-
webszellige), vom Bindegewebe ausgehende (im Zu-

sammenhang mit diesen bemerkt er, dall dies unsi-
cher sei), denen er das desmoplastische Fibrom und
den Riesenzelltumor zuordnet, von den GefélRgewe-
ben ausgehende (1. von den BlutgefaRen, 2. von den
LymphgefdRen), neurogene Tumoren sowie das
wahrscheinlich vom Epithel hervorgehende Ada-
mantinom.

Hellner (1950, 1961, 1968) reiht 1961 und 1968
die semimalignen Geschwillste bereits in eine beson-
dere Gruppe ein. In seiner im Jahre 1968 publizier-
ten Einteilung unterscheidet er vom Bindegewebe,
vom Knorpelgewebe und vom Knochengewebe aus-
gehende benigne, semimaligne und maligne Ge-
schwiilste und geschwulstédhnliche Verdnderungen.
Den bindegewebigen semimalignen Tumoren zahlt
er das Adamantinom zu, wahrend der Riesenzelltu-
mor sowohl in der Gruppe der semimalignen als
auch der malignen bindegewebigen Geschwiilste auf-
gefihrt wird.

Das Chondroblastom grenzter ab und ordnet es
den chondrogenetischen benignen Tumoren zu,
den Codman-Tumor bespricht er aber in der
Gruppe der semimalignen Neoplasmen.

Schajowicz unterscheidet benigne und ma-
ligne Geschwulsttypen. Aufgrund ihrer Genese
grenzt er knochenbildende, knorpelbildende, vom
Knochenmark, von den Gefdllen und vom Bindege-
webe ausgehende sowie dysembryonale Tumoren ab.
Den letzteren z&hlt er das Chordom und das sog.
Adamantinom zu. Die Riesenzelltumoren (Osteo-
klastome) bilden in Anbetracht ihrer unbekannten
Genese eine besondere Gruppe.

Die Einteilung von Dominok, Wolkow und Cer-
venansky weicht von den vorigen nicht wesentlich
ab, wéhrend die Einteilung Jacobsons zu sehr in
Einzelheiten geht und in ihr die histogenetische Be-
trachtungsweise vorherrscht.

Die Klassifikation von Aegerter und Kirkpat-
rick (1958 und 1963) ist relativ einfach, tbersicht-
lich und enthélt alle wesentlichen Aspekte. In der
letzten Ausgabe ihres Werkes (1968) haben die
Autoren ihre Klassifikation noch modifiziert.

Sie unterteilen die Geschwilste aufgrund ihrer
Genese in osteogenetische, chondrogenetische, kol-
lagenetische, und myelogenetische Gruppen.



Klassifikation der Knochengeschwillste

. Hamartome Echte Knochengeschwilste
Benigne reak-
tive Knochen-
veréanderungen . . . . - .
benigne semimaligne benigne semimaligne maligne
Osteogeneti- Osteoid-Osteom Osteom Osteochondrom Osteoblastom Osteosarkom (osteo-
sche Kno- genes Sarkom)
chenge-
schwilste parostales Osteo-
sarkom
Chondroge- Enchondrom Chondrobla- Chondrosarkom
netische zentrales bzw. stom mesenchymales
Kﬁoc"hletnge— rumpfnahes Chondromyxo- Chondrosarkom
schwiilste i fi
Chondrom idfibrom myxoides
Chondrosarkom
Kollageneti- nichtossifizieren- Hamangiom Riesenzell- zentrales Knochen-
sche Kno- des Knochen- tumor fibrosarkom
chenge- fibrom aneurysmati- (Osteo-
schwillste sche Knochen- klastom) Hamangioperizy-
subperiostaler  zyste tom
Kortikalisdefekt
H&mangioendothe-
liom
Angiosarkom
Myelogene- multiples Myelom
tische Kno- Ewing-Sarkom
chenge-
schwilste Retikulumzellsar-

Je nach dem zu erwartenden Krankheitsverlauf
unterscheiden sie reaktive Ld&sionen, Hamartome
und echte Knochengeschwiilste.

Reaktive Verdnderung nennen wir die Reaktion
des Knochens auf eine erlittene L&sion, wobei die
knochenbildenden Zellen die Folgen des Schadens zu
reparieren suchen und somit eine exzessive, repara-
tive Zellproliferation vorliegt. Es kénnen verschie-
dene Schdden entstehen: Trauma, Blutung, Isché-
mie, durch einen wenig virulenten Erreger herbeige-
fuhrte Infektion, chemische Schadigung, Allergie
oder eine wenn auch nur vorubergehende Stérung
der Osteogenese. Das heilit, der reaktive Prozel} ist
keine Geschwulst. Dennoch erscheint es sinnvoll,
wenn dieser ProzeR mit den Hamartomen und den
echten Knochengeschwillsten zusammen abgehan-
delt wird, schon aus differentialdiagnostischen Er-
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kom (malignes Lym-
phom)

wégungen sowie wegen der Indikation der von die-
sen notwendigerweise diktierten Therapie.

Die reaktive Verdnderung ist somit die Antwort
der Knochen auf den erlittenen Schaden, wéhrend
das Hamartom eine spontane Gewebsproliferation
darstellt. Die Zellen reifen wahrend der Wachstums-
periode der Lé&sion nicht vollig aus und spéter, nach
der Ausreifung, bleibt das infolge der abnormen Ge-
websvermischung und Gewebsentwicklung entstan-
dene, vom Standpunkt des Organismus Uberfllssige
Gewéchs im Gegensatz zur reaktiven Ldsion beste-
hen, es kann die normale Organfunktion stéren und
in vereinzelten Fallen sogar die Grundlage einer ma-
lignen Umwandlung bilden.

Deshalb figurieren in unserer Klassifikation zwei
Hamartomgruppen: Krankheitsbilder, bei denen
wir noch keine maligne Umwandlung beobachtet



haben und solche, bei denen eine maligne Umwand-
lung in unserem Krankengut bereits vorgelcommen
ist.

Die Semimalignitat ist ein rein klinisch-empiri-
scher Begriff, den statistisch-klinische Beobachtun-
gen untermauern. Als kennzeichnend gilt die Eigen-
schaft, dafl - insbesondere im Falle inad&quater Be-
handlung (z. B. ungenugende Strahlentherapie oder
das Zuruckbleiben von Tumorgewebe im Opera-
tionsgebiet) - Rezidive, sogar mehrfache, auftreten.
Die Geschwulst kann - zwar selten - auch bdsartig
werden und Metastasen bilden. Fir den Arzt ist
demnach die Semimalignitat ein Warnzeichen, das
ihn ermahnt, die Therapie wohl zu erwdgen und den
Kranken jahrelang unter sorgféltiger Kontrolle zu
halten.

Die progressive, invasive, evtl, metastasierende
Hyperplasie unreifer Zellwucherung ist ein echter
Tumor, d. h. ein Neoplasma. In diesem Sinne, so
scheint es, ist die Unterscheidung zwischen einer
benignen, semimalignen und malignen Tumorgrup-
pe unbegriindet. Es besteht die Ansicht (Aegerter),
dall jeder echte Knochentumor in verschiedenem
Grade bdsartig ist und ein benignes Neoplasma
nicht existiert.

Aufgrund unserer bisherigen Erfahrungen und
der gegenwaértigen Praxis sind wir dennoch der
Meinung, daB die Kenntnis der unterschiedlichen

Prognose der einzelnen Geschwulstarten eine grof3e
Hilfe bedeutet, denn sie beeinfluft - neben dem
Alter des Kranken und der Tumorlokalisation - den
Behandlungsplan und die Observation.

Diese Klassifikation bietet, auch wenn sie nicht
komplett ist, in modifizierter Form fur den Kliniker
ebenfalls eine gute Orientierung. Neben der histoge-
netischen Gruppeneinteilung muf? man jedoch auch
die klinische Erscheinungsform der Verdnderungen
in Betracht ziehen. Diese wird in der Einteilung be-
ricksichtigt, die die osteogenetischen, chondrogene-
tischen, kollagenetischen und myelogenetischen Ge-
schwiilste und geschwulstartigen Veranderungen auf-
grund der klinischen Beobachtungen in benigne, semi-
maligne und maligne Formen aufgliedert. Sie enthélt
die am hufigsten vorkommenden Krankheitsbilder,
deren Kenntnis und Systematisierung auch das Erken-
nen jener Knochenverdnderungen fordert, die sich in
diese Klassifikation nicht einfugen lassen. Solche
Veranderungen sind die an den Knochenwahrnehm-
baren Manifestationen der Systemerkrankungen
(Leukdmie, Lymphogranulomatose usw.) oder sol-
che Knochenverénderungen, die - obwohl sie Kli-
nisch als Tumoren imponieren und operativ ange-
gangen werden kénnen - in der Einteilung nicht auf-
geflhrt sind, beispielsweise die monosymptomati-
sche fibrose Dysplasie, die juvenile Knochenzyste,
das eosinophile Granulom usw.



Allgemeine Symptomatik

und Therapie der Knochengeschwilste

Symptome

Schmerzen. Das erste Symptom ist nahezu immer
der Schmerz, der lokal sein oder ausstrahlen kann
und im allgemeinen unabhéngig von der Belastung
auftritt. Bei benignen und semimalignen Tumoren
nimmt seine Intensitat nur langsam zu und istertrég-
lich.

Bei malignen Tumoren sind die Schmerzen zu
Beginn irrefihrend, méRig und h&ufig intermittie-
rend. Die Situation &ndert sich aber bald, die
Schmerzen werden konstant, nehmen zu, sind unab-
héngig von der Belastung und nachts intensiver.

Mitunter lenkt die Infraktion der verdunnten
Kortikalis die Aufmerksamkeit auf die Verénde-
rung. Auch eine benigne geschwulstartige Verénde-
rung kann schmerzhaft sein, wie beispielsweise das
Osteoid-Osteom, oder sie verursacht Beschwerden,
wenn die Verénderung in der N&he der Muskelan-
sétze lokalisiert ist und die Muskelfunktion Schmer-
zen auslost.

Inspektion und Palpation. Uber dem Tumor ist
das subkutane Venennetz h&ufig erweitert, was
der Haut eine rotliche - zyanotische - Farbe
verleiht. Beim erfahrenen Kliniker erweckt bereits
dieser Befund den Tumorverdacht. In Fallen, bei

Laboratoriumsuntersuchungen

Eine den Tumor sicher nachweisende chemische
Reaktion ist zur Zeit nicht bekannt. Die Laborato-
riumsdiagnostik der lokalisierten priméaren Kno-
chentumoren ist noch weniger aufschlufreich, da
diese, vor allem im Anfangsstadium, keine tiefge-
henden Stoffwechselverdnderungen herbeiftihren
und die Funktion der anderen Organe nicht beein-
trachtigen. So kann man der Diagnose nur mit Hilfe
der aufgrund der Verdachtsmomente ausgefihrten
indirekten Untersuchungsverfahren ndherkommen.
Abweichungen von der Norm im Urin, im quanti-
tativen und qualitativen Blutbild, in der Blutsen-
kungsgeschwindigkeit haben nur differentialdiagno-
stischen Wert. Die Erhéhung der Blutsenkungsge-
schwindigkeit deutet auch auf eine Entziindung hin,
und sein extremer Anstieg wird in erster Linie bei
myelogenetischen Tumoren gefunden.
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denen die Geschwulst im Knochen oberflachennah
sitzt und wegen der Nekrose einschmilzt, haftet die
Haut infolge des reduzierten subkutanen Bindege-
webes an, wird glanzend und fihlt sich straff an.

Eine palpable Schwellung bedeutet, dal? sich der
Tumor in die benachbarten Gewebe ausgedehnt hat.
Sie erscheint dementsprechend frither Giber Knochen,
die nur mit einer minimalen Weichteilschicht ge-
deckt sind, als Gber tiefer gelegenen Knochen. Sie
manifestiert sich bei periostalen oder subperiostalen
Tumoren friher als bei medullaren Geschwilsten.
Der zentrale Riesenzelltumor wird erst tastbar, wenn
er die Kortikalis durchbrochen hat und in die be-
nachbarten Weichteile eindringt. Die Palpation 1aRt
im groBen und ganzen die Ausdehnung und die
Oberflache (glatt oder hockerig) des Tumors erken-
nen. Bisweilen ist eine Fluktuation oder ein perga-
mentartiges Knistern wahrnehmbar. Das langsam
wachsende sklerosierende Sarkom fihlt sich hart an,
das schnell wachsende, osteolytische Sarkom ist
weich. Die peripher sitzenden Tumoren werden frii-
her erkannt als die zentral gelegenen, deren Wachs-
tum und Ausdehnung von den Knochengrenzen ge-
hemmt werden.

Von den blutchemischen Analysen ist die Unter-
suchung des Serumkalziums, -phosphors und der
(alkalischen und sauren) Serumphosphatase ange-
zeigt. Die papierelektrophoretische Untersuchung
der Serumproteine dient der Ermittlung des Albu-
min-Globulin-Verhéltnisses sowie der Verteilung
der Globulinfraktionen. Bei den blutchemischen
Analysen gelten als Normalwerte:

Serumkalzium  9,0-11,0 mg/100 ml/4,5-5,5 mval

Serumphosphor 7-15 mg/100 ml

Albumin-Globulin-Quotient 1,5-2,0

Serumalbumin  3,5-4,58 g/100 ml

Serumglobulin  1,4-2,54 g/100 ml

innerhalb der Globulinfraktion:

a, 14-44 Rel% R 8,5-12,6 Rel%
a2 3,5-9,5 Rel% vy 13,6-22,2 Rel %
Serumgesamteiweill 6,6-8,0 g%



Die haufigsten Verfahren zur Bestimmung der Phosphatasen

Puffer und pH-Wert

Normalwerte

Methode Verwendetes Endprodukt alkali- saure alkali- saure Einheiten
Substrat sche Phos- sche Phos-
Phos- phatase  Phos- phatase
phatase phatase
Bodansky-Methode b-Glyzero- Phosphat 8,6 6,4 1,5-4,0 0-1,0 Bodansky-E/ml
phosphat Serum
King-Armstrong- Phenylphosphat Phenol 9,3 5,0 3,7-13,1 e Og King-E/ml
Methode Serum
Bessey-Lovry- p-Nitrophenyl-  p-Nitrophe- 10,3 4,9 2,7-7,2 0-2,0 Bessey-E/ml
Brock-Methode phosphat nyl Serum
Boehringer-Test p-Nitrophenyl-  p-Nitrophe- 10,5 4,9 20-48 11,0 alkalische
(nach Bessey und phosphat nol mU/ml Serum
Mitarb.) saure 1U/ml
Serum

Hat der Knochentumor in den Knochengeweben
bereits zu einer ausgedehnten Destruktion gefihrt,
so gelangen die durch die Osteolyse freigesetzten
Stoffe in den Blutstrom, der Serumkalzium- und Se-
rumphosphorspiegel steigt an und die Kalzium- und
organische Phosphatentleerung im Urin ist erhoht.

Infolge der vielseitigen Regulationsmechanismen
des Organismus werden pathologische Kalzium-
stoffwechselwerte auch bei Prozessen, die mit aus-
gedehnter Knochendestruktion einhergehen, nur
selten beobachtet, deshalb ist die Hyperkalzdmie ein
omindses prognostisches Zeichen, das ein Tumorge-
schehen von groBer Ausdehnung und rascher Pro-
gression anzeigt. Im Falle rasch progredierender,
mit Osteolyse verbundener Sarkome oder Metasta-
sen kann die Konzentration der alkalischen Phospha-
tase im Serum stark ansteigen. Nach operativer Ent-
fernung des Tumors erfolgt eine zeitweilige Normali-
sation. Tritt ein Rezidiv auf, kommt es erneut zum
Anstieg der alkalischen Phosphatase. Die Erhéhung
der sauren Serumphosphatase ist fur die Knochen-
metastase des Prostatakarzinoms kennzeichnend.

Knochenmarkpunktion

Den Laboratoriumsuntersuchungen wird héufig
auch die Knochenmarkpunktion angeschlossen.
Dieser Eingriff bedeutet auch fiir Kranke in schwe-
rem Zustand keine bermaRige Belastung. Die eine
im Knochenmark bei Knochengeschwiilsten eintre-
tende Verénderung ist die unter dem EinfluR des
chronischen Reizes entstehende Retikulum-Hyper-

Die papierelektrophoretische Untersuchung der
Proteinfraktionen im Blut stellt ein Signalsystem
dar, dessen verschiedene Wertschwankungen die Er-
krankung des Organismus empfindlicher anzeigen
als die BSG. Im Spétstadium der Tumoren siehtman
bei grofRer Ausdehnung oder schwerem Gewebszer-
fall die Verminderung des Albumins und den Anstieg
der B- und y-Globulinfraktionen - als Zeichen eines
prognostisch ungiinstigen, schweren Zustandes. In
Sarkomfallen 1aBt sich nach Radikaloperationen
parallel zur Besserung des Allgemeinzustandes die
Normalisation des papierelektrophoretischen Bildes
beobachten. Die groRte Bedeutung kommt diesem
Verfahren bei der Diagnostik des multiplen Mye-
loms zu. Es lenkt die Diagnose auch dann in die
richtige Bahn, wenn andere Symptome noch ausste-
hen. Bei Hyperproteindmie lenkt vor allem der An-
stieg der y-Globuline die Aufmerksamkeit auf das
multiple Myelom. Ein empfindlicheres Signalsystem
ist die EiweilR-Immunelektrophorese, mit deren Hilfe
sich die Paraproteindmie nahezu ohne Zweifel fest-
stellen 14Rt.

plasie, die andere ist das Erscheinen von Tumor-
zellen im Knochenmarkpunktat. Tumorzellen sind
im Knochenmarkausstrich evtl, schon dann nach-
weisbar, wenn die Geschwulst im Rd&ntgenbild
noch nicht erkennbar ist. Ein normaler Knochen-
markbefund schlieit natlrlich die Geschwulster-
krankung des Knochens nicht aus. Als dia-
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gnostisches Verfahren bildet die Knochenmark-
punktion eine wertvolle Ergénzung zu den in der
Diagnostik der Knochentumoren angewandten son-
stigen Untersuchungsverfahren. In Lokalanésthesie

Rontgenuntersuchung

Die Rontgenuntersuchung der Knochen gibt im all-
gemeinen Uber die Form, Struktur und den Kalzium-
stoffwechsel der Knochen Aufschluf3, d.h., sie
liefert Informationen Uber deren normale oder
pathologische Morphologie und Physiologie.

Die Grundlage samtlicher pathologischer Kno-
chenprozesse bildet die quantiative Verdnderung,
der Anstieg oder der Abfall, bzw. das gegenseitige
Verhéltnis der osteoblastischen und osteoklastischen
Aktivitat. Dies wird von der gleichzeitigen Verande-
rung des Knochenmarks begleitet. Bei pathologi-
schen Prozessen unterschiedlicher Genese sehen wir
somit die gleichen Grundverénderungen, deren Va-
rianten bzw. Grade. Eine gesteigerte osteoblastische
bzw. verminderte osteoklastische Aktivitdt kommt
im osteosklerotischen Charakter des Réntgenbildes
zur Darstellung und umgekehrt, die gesteigerte Ak-
tivitdt der Osteoklasten bzw. die Abnahme der
Osteoblastentatigkeit erscheint auf dem Rdntgeno-
gramm als Osteolyse. Zumeist findet man beide
Komponenten nebeneinander, wobei die eine oder
die andere das Ubergewicht hat.

Der pathologische Prozef muf} makroskopische
AusmaRe annehmen, um auf den Roéntgenaufnah-
men sichtbar zu werden. Dies erschwert in hohem
MafRe die Friuherkennung und -behandlung der
Knochengeschwilste. Es gibt vielleicht kein anderes
Organsystem, dessen Tumoren so vielgestaltig sind
und so vielerlei Deutungen zulassen, wie die Ge-
schwillste des Knochensystems. Das rdntgenmor-
phologische Bild zahlreicher, in ihrem Wesen jedoch
vollig abweichender Knochenprozesse ist &hnlich,
dennoch hat die in Kenntnis des Alters und der
Anamnese des Patienten sowie der klinischen Symp-
tome ausgefuhrte Réntgenuntersuchung nicht sel-
ten eine entscheidende Bedeutung beider genauen
Diagnosestellung.

Welche Informationen vermag die Rdntgenauf-
nahme fiir die Diagnostik der Knochengeschwiilste
zu liefern?

Sie hilft zu entscheiden, ob die sichtbare Verdnde-
rung eine Geschwulst ist oder nicht. In dieser Bezie-
hung gilt es in erster Linie, die Verdnderung von den
entzindlichen Knochenprozessen zu differenzieren.
Bei den letzteren treten die klinischen Erscheinun-
gen vor den Rontgensymptomen auf und auch die
Laboratoriumsbefunde kdnnen charakteristisch sein.
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ausgefuhrt, stellt sie einen schmerzlosen, ungeféhr-
lichen Eingriff dar, der bei Tumorverdacht die
Diagnose zu erhédrten vermag.

Das Rontgenbild zeigt, ob es sich um eine solitére
oder multiple Verdnderung handelt. Polyostotische
Verénderungen finden sich auch bei Systemerkran-
kungen oder bei Knochenmetastasen der Karzinome.

Die Rontgenuntersuchung ermdéglicht die genaue
Lokalisation der Verdnderung innerhalb des Kno-
chens. Diese kann z. B. in der Epi-, Meta- bzw. Dia-
physe der langen Rdéhrenknochen, in den kurzen
oder flachen Knochen ihren Sitz haben. Die Lokali-
sation ist haufig charakteristisch fiir den Tumortyp,
denn die Geschwulst geht im allgemeinen ontogene-
tisch aus jener Zellart aus, die auf dem betroffenen
Gebiet auch im Normalfall die aktivste ist.

Im Rontgenbild ist die Verdnderung der intraos-
séren Knochenstruktur zu sehen, es 4Rt erkennen,
ob die Kortikalis, das Periosteum und die benach-
barten Weichteile mitergriffen sind. Zwischen dem
Tumor und dem Knochen kann eine Wechselwir-
kung bestehen. Diese tritt in Form einer Knochen-
destruktion oder -neubildung, einer Osteolyse oder
Kondensation in Erscheinung. Zumeist kommen
beide Prozesse nebeneinander vor, und ihre Vertei-
lung ergibt ineinzelnen Féllen eine tumorspezifische
Zeichnung. Die Verdnderung der Knochenstruktur
ist demnach grundlegend strahlendurchléssig oder
strahlendicht. Strahlendurchlassig ist sie dann, wenn
die Knochensubstanz teilweise oder vollkommen
ausgeldscht ist. Einen strahlendichten Schatten gibt
das vermehrte amorphe Kalzium, dichter ist die
Knochenstruktur an den Stellen, wo im Tumor das
sarkomattse Stroma selbst neuen Knochen bildet
oder die Umgebung mit Knochenneubildung rea-
giert. An der Gestaltung des Tumorrandes sind der
Tumor selbst sowie das diesen umgebende intakte
Gewebe beteiligt. Das letztere reagiert aufden Druck
des langsam und gleichméRig wachsenden Tumors
mit der Verdickung der Knochenbélkchen, und es
entsteht dabei ein sklerotischer Rand, der fir die be-
nignen Geschwilste typisch ist, wahrend bei den
rasch wachsenden, infiltrierenden, malignen Tumo-
ren dieser Rand fehlt, weil das intakte Knochenge-
webe keine Zeit fiir eine Reaktion hat.

Gutartige Knochengeschwiilste bedingen eine
Verdiinnung und Vorwdlbung der Kortikalis, wobei
an der verdiinnten Kortikalis es leicht zu einer pa-
thologischen Fraktur kommt, die aber nur selten
mit einer periostalen Reaktion einhergeht. Bei bds-



artigen Geschwaulsten ist eine unregelméRige Korti-
kaliserosion, -dissoziation oder der lokale Schwund
der Kortikalis wahrnehmbar. Im Fallehemmungslos
wachsender Tumoren kann die Kortikalis spongio-
saartig werden.

Beim Durchbruch des Tumorgewebes durch die
Kortikalis wird das Periost sichtbar, das mit Kno-
chenneubildung reagiert. Eine periostale Reaktion
entsteht auch dann, wenn die Knochenverénderung
dem Periost so nahe kommt, daR sie dieses zur Kno-
chenneubildung stimuliert. Eine periostale Reaktion
ist zumeist bei Tumoren (bzw. anderen Lé&sionen) der
Extremitdten zu sehen, d. h. sie ist in diesen Fallen
am besten zu erkennen.

Die fur Knochentumoren als typisch geltenden,
das Abheben des Periosts von der Kortikalis herbei-
fahrenden periostalen Reaktionstypen sind folgende:

1 Spiculabildung: Wenn sich das Tumorgewebe
zwischen Kortikalis und Periost ausbreitet, kommt
es zwischen der Kortikalis und dem Periost, entlang
den sich senkrecht zur Kortikalis ausspannenden
Sharpey-Fasern, zur Knochenneubildung, die hdufig
eine radiale Anordnung zeigt. Die Spicula sind mit-
unter grob, unregelmaRig und verschwommen.

2. Codmansches Dreieck: An den Stellen, wo das
Tumorgewebe die Kortikalis durchbricht und das
Periost abhebt, entsteht eine periostale reaktive
Knochenneubildung.

3. Lamellare, »zwiebelschalenartige« periostale
Reaktion, wobei das Periost durch die L&sion von
der neuentstandenen Knochenschicht wiederholt ab-
gehoben wird, mitdem Ergebnis, daf? die nachfolgend
gebildete neue Knochenschicht Giber dem neoplasti-
schen oder entziindlichen Gewebestreifen entsteht.

Knochenbiopsie

Im GroBteil der Knochengeschwiilste ist die opera-
tive Entnahme von Biopsiematerial fur die Diagno-
sestellung unentbehrlich, unabhéngig davon, ob eine
konservative oder chirurgische Behandlung gewéhlt
wird. Die Biopsie sollte von einem erfahreren Ope-
rateur vorgenommen werden, der in der Diagnose
und Therapie der Tumoren bewandert ist. Nur wenn
die Diagnose aufgrund der klinischen, réntgenologi-
schen und Laboratoriumsbefunde als gesichert er-
scheint, darf die Biopsie unterlassen werden. Dies ist
aber nur bei sehr wenigen gutartigen Knochenge-
schwiilsten und geschwulstéhnlichen Verdnderungen
der Fall. In Zweifelsfallen und bei bdsartigen Pro-
zessen ist die Durchfiihrung der Knochenbiopsie
vor Therapiebeginn unerlaglich.

Die histologische Analyse und ihre Deutung sind
allein fir sich, herausgegriffen aus der einheitlichen
Betrachtung des Kranken und der Krankheit,

Keine der periostalen Reaktionen ist fiir den mali-
gnen Knochentumor typisch, sie bedeuten lediglich,
daR ein pathologisches Gewebe (beispielsweise Blut
oder Eiter, doch zumeist Tumorgewebe) die Korti-
kalis durchbrochen, das Periost abgehoben und zur
Bildung neuen Knochens stimuliert hat. Das Aus-
maR und die Intensitat dieser Reaktion kann mit
den anderen Symptomen zusammen gewertet wer-
den.

Hat der Tumor auch das Periost durchbrochen,
wird er in Form einer parostalen Weichteilschatten-
vergréRerung sichtbar.

Abgegrenzter Rand, Randsklerose und reaktions-
freie Umgebung sprechen fiir einen benignenTumor.

Verwaschene Rénder, Kortikalisdestruktion, Pe-
riostreaktionen und ein die Knochenveranderung
begleitende  WeichteilschattenvergréRerung  sind
Merkmale eines malignen Tumors.

Auf den Réntgenaufnahmen mul} der ganze be-
troffene Knochen, zusammen mit den benachbarten
Gelenken, zur Darstellung gebracht werden. Von
den Extremitdten sind stets vergleichende Summa-
tionsaufnahmen aus zwei Richtungen anzufertigen,
sie verhelfen zur exakten Feststellung von Lage und
GroRe der Veranderung. Durch die Gegenlberstel-
lung der vergleichenden Aufnahmen der intakten
und der erkrankten Seite wird das Erkennen diskre-
terer pathologischer Merkmale ermdglicht.

Ndtigenfalls  kann die Rontgenuntersuchung
durch gezielte oder Weichteil-Aufnahmen, Schicht-
aufnahmen, Angiographie oder Isotopenuntersu-
chung ergénzt werden. Durch serienweise angefer-
tigte Aufnahmen 18Rt sich die Progression oder das
Stagnieren des Prozesses aufzeigen.

schwierig, und sie erlauben oft keine eindeutige Fol-
gerung. Die Schwierigkeiten haben mehrere Ursa-
chen. Beispielsweise kénnen die Differenzierungs-
prozesse der Knochentumoren auch innerhalb der
gleichen Geschwulst ganz verschieden aussehen: im
Chondroblastom kénnen Anteile vorhanden sein,
die fur einen Riesenzelltumor typisch sind, und es
kommt vor, daf man im Osteosarkom Areale fin-
det, die auf ein Chondrosarkom hinweisen. Diese
Erscheinungen lassen sich auf den gemeinsamen me-
senchymalen Ursprung der Knochentumoren zu-
rickfihren. Das Erkennen eines Osteosarkoms auf-
grund der klinischen Erscheinungen und der Ront-
genuntersuchung mag mdglich sein, doch eine zwei-
felsfreie Diagnose kann nur mit Hilfe der histologi-
schen Untersuchung des Biopsiematerials aufge-
stellt werden. Diese Regel darf man schon deshalb
nicht auller acht lassen, weil es gutartige Verande-
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rungen gibt, die das klinische und rdntgenologische
Bild eines Sarkoms nachahmen. Die bdsartigen Ge-
schwiilste erfordern stets radikales Vorgehen, des-
halb kénnen Fehldiagnosen und falsche Behand-
lungsmaRBnahmen schwerwiegende Folgen haben.
Viele Autoren sind der Ansicht, dafl durch die Bio-
psie die Einleitung der Therapie verzbgert, das Tu-
morwachstum beschleunigt und die Metastasierung
gefordert wird. In der Literatur finden sich keine An-
gaben, die diese Annahme bestatigen wirden. Die
Biopsie vermag den Therapiebeginn tatséchlich zu
verzdgern, obwohl bei Vorhandensein entsprechen-
der technischer Bedingungen das Ergebnis in weni-
gen Tagen fertig sein kann. Man darf nicht verges-
sen, daR die Sterberate des Osteosarkoms auferor-
dentlich hoch ist. Aufgrund einer Fehldiagnose zu
amputieren ist ein groberer Fehler, als in Féallen, in
denen das Schicksal des Patienten auch bei radika-

Operative Therapie

Die Entscheidung tber die Wahl der chirurgischen
Behandlung sollte in Kenntnis der Eigenschaften
und der Prognose der Knochentumoren gefallt wer-
den.

Es qilt, eine Lésung zu finden, die mit dergrofRt-
moglichsten Sicherheit Rezidive vermeiden 1aBt und
in der Funktion des Organismus die geringste Sto-
rung verursacht.

Die geldufigen operativen Verfahren sind:

1 Exkochleation oder Exzision: Entfernung des
pathologischen Bezirks in kleineren Anteilen oder
im ganzen.

2. En-bloc-Exzision: Entfernung des Flerdes mit-
samt der intakten unmittelbaren Umgebungen bloc.

3. Resektion: Entfernung des Tumors mit seinem
ganzen Segment.

4. Plastische Resektion: Ersatz des mit dem Flerd
zusammen entfernten Segments durch der Umge-
bung entnommene oder konservierte Knochen.

5. Amputation oder Exartikulation: Die Entfer-
nung des Tumors mit gleichzeitiger Entfernung der
ganzen oder eines Teiles der Extremitat. Eventuell
ist auch eine Hemipelvektomie nétig.

Die Exkochleation bzw. Exzision kann durch die
Ausfiillung der Resthdhle mit auto- oder homolo-
gem Knochen ergénzt werden. Bei benignen Kno-
chenprozessen ist die Exkochleation oder Exzision
bzw. die En-bloc-Exzision, bei semimalignen Krank-
heitsbildern vor allem die Resektion und plastische
Resektion angezeigt. Bei malignen Geschwilsten
(Osteosarkom, Fibrosarkom, Chondrosarkom oder
bosartig transformierter Riesenzelltumor) ist die
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lem Vorgehen prognostisch ohne Zweifel ungiinstig
ist, verzdgert zu amputieren.

Eine Schnellschnittuntersuchung soll versucht
werden, doch in der Mehrzahl der Félle ist es ris-
kant, auf dieser Grundlage eine kategorische Aussa-
ge zu machen. Auch die technische Durchfiihrung
der Biopsie ist wesentlich. Wird das Material nur
der Tumoroberflaiche entnommen, wird es nur die
Reizreaktion zeigen und kann als harmlose Verén-
derung aufgefallt werden. Aus der Tiefe stammendes
Material kann so hochgradig nekrotisch sein, dal3
das histologische Bild keine Zellstruktur zeigt. Fir
die Untersuchung eignet sich nur ein Material, das
bis zur entsprechenden Tiefe samtliche Schichten
der Geschwulst umfalt. Der Pathologe sollte bei
dem Eingriff zugegen sein und zusammen mit dem
Operateur die geeignetste Entnahmestelle in der Ge-
schwulst feststellen.

Amputation oder die Exartikulation die Methode
der Wahl.

Das operative Vorgehen kann auch mit Strahlen-
therapie kombiniert werden.

Bei strahlenempfindlichen Tumoren, die aus chir-
urgischer Sicht Schwierigkeiten bereiten (z. B. Him-
angiome der Wirbelkdrper), ist die Strahlentherapie
indiziert.

In letzter Zeit wurden zahlreiche Arbeiten Uber
die Chemotherapie der Knochengeschwilste verof-
fentlicht. Beim multiplen Myelom wurde dieses Ver-
fahren auch friiher angewandt, wird aber neuerdings
auch auf die Behandlung des Ewing-Sarkoms, des
Retikulumzellsarkoms und des Osteosarkoms aus-
gedehnt, und zwar nach Radikaloperationen pro-
phylaktisch, zur Vorbeugung von Metastasen, mit
Strahlenbehandlung kombiniert. Am hdufigsten
kommen die Praparate Methotrexat und/oder Ad-
riamycin zum Einsatz, evtl, die Kombination mehre-
rer Chemotherapeutika. Auch auf dem Gebiet der
Immuntherapie sind Experimente im Gange. In An-
betracht der kurzen Nachbeobachtungsperiode laRt
sich indessen die Effektivitat dieser Verfahren zur
Zeit noch nicht beurteilen.

Bis im Ergebnis der wissenschaftlichen Forschung
neue Wege in der Therapie der Knochengeschwiilste
eroffnet werden, besteht unsere Aufgabe darin, jede
mdogliche radikale Tumortherapie durchzufihren,
denn bei der Verkleinerung der Tumormasse kom-
men die eigenen, gegen den Tumor gerichteten Im-
munreaktionen des Organismus in erhdhtem Malie
zur Geltung.



Reaktive Knochenveranderungen

Osteoid-Osteom

Das Osteoid-Osteom ist eine benigne, jedoch
schmerzhafte osteogenetische, reaktive Lé&sion, fiir
die ein kleiner, umschriebener, strahlendurchléssiger
Nidus (mit einem Durchmesser von nicht mehr als
1 cm) kennzeichnend ist. Der Nidus ist von
reaktivem neuem Knochen umgeben, der neuent-
standene Trabekel, ungeordnetes osteoides Knochen-
gewebe und einige Riesenzellen enthdlt. Die L&sion
geht mit reaktiver Sklerose einher, deren unterschied-
liche Ausdehnung vom Sitz des Tumors abhéngt.

Synonyme: Osteoide Osteitis, Kortikalis-Osteoid,
Osteitis fibrosa localisata, Osteofibrom, Osteom. All
diese Namen beruhen auf der Annahme, daf die L&-
sion entzundlicher oder geschwulstartiger Natur ist.

Die ersten Beschreiber waren Heine (1927), Hitz-
rot (1929) und Bergstrand (1930). Den Namen
Osteoid-Osteom fiihrte Jaffe (1935) ein.

In der Beurteilung der Atiopathogenese des Osteo-
id-Osteoms gehen die Meinungen auseinander.
Gegen die Tumorétiologie spricht das begrenzte
Wachstum der L&sion, gegen den entziindlichen Ur-
sprung jedoch der Umstand, daB der histologische
Befund keine entzlindlichen Elemente aufzeigt. Zur
Zeit herrscht allgemein die Ansicht, daB die Lasion
als Ergebnis der Reaktion des Knochens auf eine
unbekannte, noch nicht genau bestimmte Schédi-
gung - evtl, durch eine Verletzung oder einen Erre-
ger maRiger Virulenz - entsteht.

Die Abgrenzung des Osteoid-Osteomsvom Osteo-
blastom ist heute noch nicht eindeutig anerkannt
(Schajowicz und Lemos 1970).

Haufigkeit: Osteoid-Osteome sind relativ haufig.
Dahlin (1967) hat aufgrund des Krankenguts der
Mayo-Klinik festgestellt, daR sie in 10% der beni-
gnen Knochentumoren gefunden werden. Im Kran-
kengut des hollandischen Committee on Bone Tu-
mours (1973) waren 3% sdmtlicher Knochenge-
schwilste (mit Ausnahme des Myeloms) Osteoid-
Osteome.*

* Bei der Beurteilung der Haufigkeit wird im weiteren
stets auf diese beiden, ein grofes Krankengut umfassenden
Werke Bezug genommen.

2 Knochengeschwilste

Geschlechtsverteilung: Ménner zu Frauen etwa
2:1

Altersverteilung: Der Tumor kommt in jedem
Alter vor, am héufigsten jedoch zwischen dem 5.
und 30. Lebensjahr.

Lokalisation: In jedem Knochen kann ein Osteoid-
Osteom entstehen, doch sitzt er in der Halfte der
Falle in den langen Réhrenknochen der unteren Ex-
tremitat, im Femur und in der Tibia, diaphysar,
manchmal jedoch auch juxtaartikular. Der Nidus
liegt zumeist intra- oder subkortikal, doch kommen
Lokalisationen auch in der Spongiosa oder - selten -
subperiostal vor. An der Wirbelsdule stellen die
Wirbelkdrperbdgen oder -fortsatze den Sitz der
Lasion dar.

Symptome: Charakteristisch ist der von Belastung
unabhéngige, nachts intensiv werdende, progredie-
rende Schmerz, der oft lokal ist, manchmal jedoch
in benachbarte Regionen ausstrahlt. Je nach der
Lokalisation ist eine Schwellung tastbar, die Pati-
enten hinken, nehmen eine antialgische Zwangshal-
tung an, auch Muskelatrophie wird beobachtet. Aspi-
rin bewirkt nur eine voriibergehende Schmerzlinde-
rung. Falls esnicht gelingt, gleich zu Beginn die Ursa-
che der Schmerzen mit Hilfe objektiver Verfahren
aufzudecken, kommtes vor, daR man die Beschwer-
den, besonders bei Kindern, aufpsychische Ursachen
zuriickfuhrt. Gewohnlich st dies bei Osteoid-Osteo-
men der Fall, die ihren Sitz in der Wirbels&ule haben
und mit irradiierenden Schmerzen einhergehen. In
solchen Fallen gelingt es durch Aspirin-Test und
mit Hilfe wiederholter sorgféltiger Réntgenunter-
suchungen eine korrekte Diagnose zu erzielen.

Rontgenbefund: Die rontgenologischen Erschei-
nungen hangen von der Tumorlokalisation ab. Cha-
rakteristisch ist der im Durchmesser nicht mehr als
1cm grolRe, umschriebene, evtl, mit einer schmalen
Randsklerose begrenzte, strahlendurchlédssige Nidus,
der dem vaskularisierten osteoiden Gewebe ent-
spricht (Abb. la-Id). Je nach dem, wie lange die
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Lé&sion besteht, ist im Nidus mehr oder weniger Kal-
zifikation wahrnehmbar. Bei sub- und intrakortika-
ler diaphysérer Lokalisation ist der Nidus exzen-
trisch von einem strahlendichten, sklerotischen reak-
tiven Knochen umgeben oder gar verdeckt. Dies ist
ein Ausdruck des langsamen Wachstums sowie der
Reaktionsbereitschaft der Umgebung und wird vor
allem bei Kindern beobachtet, In derartigen Fallen
kénnen Rontgenaufnahmen aus verschiedenen Rich-
tungen, evtl. Schichtaufnahmen zur Entdeckung des
Nidus erforderlich sein. Bei Sitz in der Spongiosa
fehlt im allgemeinen die reaktive Kortikalissklerose.
Das juxtaartikuldre Osteoid-Osteom kann mit re-
gionaler Osteoporose einhergehen, In den Wirbel-
bogen und -fortsatzen lokalisierte Osteoid-Osteome
kommen zumeist nur auf genau zentrierten Ront-
genaufnahmen oder Schichtaufnahmen zur Darstel-
lung (Abb. 2a und 2b). Die Angiographie 1aRt die
erhohte Vaskularisation des Nidus erkennen, von
der fruhen arteriellen bis zur spéten ventésen Phase
sind kleine GeféBRe mit unregelmaligem Lumen zu
sehen.

Pathologische Anatomie: In dem in toto entfernten
Knochenabschnitt ist in der Herdumgebung eine
Verdichtung der Knochensubstanz wahrnehmbar
und innerhalb dieser Zone das rétlichbraune Gewe-
be des Osteoid-Osteoms, das von weicherer Konsi-
stenz ist und stellenweise dichtere kleine Herde ent-
halt. Die rotlichbraune Farbe ist die Folge der reich-
lichen Vaskularisation.

Fir das histologische Bild ist die Produktion von
Osteoidgewebe typisch, das unregelméBige diinnere
bis dickere, miteinander zusammenhéngende Osteo-
idbdlkchen bildet, In der Folge tritt im Osteoidge-
webe Kalkablagerung auf, wodurch verkalkte unre-
gelmaRkige Knochentrabekeln entstehen, die ein &hn-
liches zusammenhangendes Netzwerk bilden wie das
frihere Osteoidgewebe. Die Ablagerung der Kalk-
salze bzw. die Verkalkung geht vermutlich in einer
spateren Phase der Verdnderung vor sich und ist in
den zentralen Teilen des Herdes immer hochgradi-
ger (Abb. 3).

Zwischen den Osteoidbélkchen ist das Gewebe
&uRerst zellreich, es besteht aus jungem, unreifem
osteogenem Mesenchym, das ein reichliches GefaR-
netz enthalt. Am Rande der osteoiden bzw. verkalk-
ten Bélkchen wandeln sich die Zellen zu charakteri-
stischen Osteoblasten um, und die dicht beieinander,
stellenweise sogar mehrreihig liegenden Osteobla-
sten bilden einen Saum (Abb. 4). Unter den im ge-
falreichen mesenchymalen Gewebe gelegenen Zel-
len kommen nicht selten auch mitotische Formen
vor. Ohne Kenntnis des réntgenologischen und Kli-
nischen Bildes kdnnen das zellreiche Mesenchym,
die irregulédren Osteoid- bzw. Knochentrabekeln
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und die mitotischen Formen evtl, den Verdacht auf
einen malignen Prozel3 erwecken.

Entzindliche Zellelemente kommen im osteobla-
stischen Bindegewebe nicht vor. Desgleichen fehlen
Zellen des hdmopoetischen Gewebes. Die den Nidus
umgebende sklerotische Zone besteht aus nichtcha-
rakteristischem verkalktem Knochengewebe, das
vom Osteoidgewebe scharf getrennt ist. In dieser
sklerotischen Randzone oder in deren &uReren
Schichten ist manchmal eine geringfiigige, chro-
nisch reaktive, entziindliche zelluldre Infiltration zu
sehen.

Das reiche vaskuldre Gewebe im Nidus besteht
aus dunnwandigen Kapillaren und Sinusoiden. In
den groBeren Geféalen der Umgebung des Osteoid-
Osteoms sind in der Mehrzehl der Félle eigenartige
GefaRveranderungen wahrnehmbar, fur die die Hy-
pertrophie der Media, Endothelproliferation sowie
Intimahyperplasie kennzeichnend sind. Diese patho-
logische Verdnderung vermag eine erhebliche Veren-
gung, fallweise sogar die totale Obliteration des Ge-
faRlumens herbeizufiihren. Die GefélRverdanderungen
kénnen mit dem Blutkreislauf des Osteoid-Osteoms,
mit dem erhdhten intravaskuldren Druck im Zusam-
menhang stehen, und dies dirfte die fir das Osteoid-
Osteom so typischen Schmerzen erklaren.

Ohne histologische Untersuchung gilt die Diagno-
se des Osteoid-Osteoms nicht als gesichert. Es wurde
bereits Uber Félle mit Spontanheilung berichtet,
doch ohne Therapie ist die Beurteilung sowohl der
Diagnose als auch der Prognose unsicher.

Differentialdiagnose: Beim Osteoblastom ist die
Anamnese lénger, da es im allgemeinen weniger
starke Schmerzen hervorruft, der Nidus ist groer
und die Randsklerose geringer, doch das histologi-
sche Bild (giant osteoid osteoma), die Therapie und
die Prognose sind im allgemeinen die gleichen wie
beim Osteoid-Osteom. Im Gegensatz zum letzteren
kann aber eine maligne Transformation des Osteo-
blastoms stattfinden. Schajowicz halt die beiden
Geschwulstarten fur anatomisch-klinische Varian-
ten des gleichen Knochentumors osteoblastischer
Genese und schlégt fir beide Verédnderungen den
Namen Osteoblastom vor. Er empfiehlt, je nach der
GroRe des Nidus, im Falle eines Nidus von weniger
als 2 cm im Durchmesser den Terminus »um-
schriebenes Osteoblastom«, bei gréBerem Nidus
die Bezeichnung »genuines Osteoblastom« zu ver-
wenden.

Von der Garréschen sklerosierenden Osteitis ist
das Osteoid-Osteom zuweilen sehr schwer abzu-
grenzen. Garré¢ hielt das Krankheitsbild fur eine
diffuse, entzlindliche Knochenreaktion einer durch
einen Krankheitserreger geringer Virulenz bedingten
Osteomyelitis, wobei die Knochenreaktion eine die



Spongiosa und die Kortikalis mitumfassende um-
schriebene Sklerose eines Teils der Diaphyse der
langen Rd&hrenknochen bewirkt. Der neugebildete
Knochen verschlieft allm&hlich den Markraum, und
die Kompakta wird infolge der Auflagerung und
des Einbaus des periostalen Knochens verdickt.
Eitriges Exsudat ist in der L&sion nicht wahrnehm-
bar, auch ein Erreger konnte nicht herausgeziichtet
werden. Anstelle der interspikuldren Substanz fin-
det sich zuweilen ein fibréses Granulationsgewebe.
MaRiger, vor allem in der Nacht auftretender Kno-
chenschmerz kann das einzige Symptom sein.

Die Atiologie des Krankheitsbildes ist unklar.
Maglicherweise ist es durch eine lokale Blutkreis-
laufstérung im Knochen bedingt. Pathogenese: Falls
die normale Sauerstoff-Tension des Knochens aus
irgendeinem Grunde reduziert, jedoch noch gerade
grof genug ist, um die Lebensféhigkeitdes Knochens
zu gewdhrleisten, wird organisches Osteoid abgela-
gert und dieses rasch mineralisiert.

In letzter Zeit wird diese Diagnose seltener ge-
stellt, da es sich in einem Teil der Falle wahrschein-
lich um eine solche sklerosierende Osteitis handelt,
die fir zahlreiche Kompakta und Spongiosasklerose
herbeifiihrende Krankheitsbilder typisch ist. Bei der
sklerosierenden Osteitis ist indessen der Nidus
selbst auf den Schichtaufnahmen nicht auffindbar.
Im Angiogramm fehlt die fir das Osteoid-Osteom
kennzeichnende erhdhte Vaskularisation, und die
histologische Untersuchung zeigt entziindliche Ele-
mente (Abb. 5).

Bei gelenknaher Lokalisation kann in Anbetracht
der umgebenden Knochenatrophie eine Arthritis
oder ein spezifischer ProzeR in Frage kommen. Das
Fehlen der fir die Entziindung typischen Symptome
(Fieber, Leukozytose, Erhéhung der Blutsenkungs-
geschwindigkeit), das positive Ergebnis des Aspirin-
Tests sowie der Nidusnachweis mittels sorgféltiger
Rontgenuntersuchung sichern in diesen Fallen die
Diagnose.

Ausstrahlende Schmerzen erschweren die Lokali-
sation der Lé&sion. In solchen Fallen kommt es vor,
daR die Beschwerden des Patienten auf »Hysterie«
oder »Neurose«, evtl, auf »Neuritis« zurlickgefiihrt
werden.

Wird dem Pathologen nicht der ganze entfernte
Block, sondern nur das Material einer Kirettage zur
Untersuchung tibergeben, so kann es geschehen, dal}
er aufgrund der irreguldren Osteoidbélkchen an eine
fibrose Dysplasie denkt oder dal der atypische Kno-
chen und das unregelméBige Osteoidgewebe den
Verdacht auf ein Osteosarkom erweckt.

Das Osteoid-Osteom vermag die gesamte Breite
der dinnen Rohrenknochen einzunehmen. In diesen
Fallen gilt es, ihn von den Zysten zu differenzieren.

Therapie: Die En-bloc-Exzision ist das Verfahren
der Wahl. Die rontgenologische Untersuchung des
entfernten Blocks zeigt, ob er den gesamten Nidus
mitsamt dem benachbarten Gewebe enthalt. Wesent-
lich ist die totale Entfernung des Nidus. Bei erfolg-
reicher Operation horen die Beschwerden sofort auf
(s. Abb. la-1d).

Prognose: Sie ist glinstig. Zum Rezidiv kommt es
im allgemeinen nur dann, wenn es nicht gelingt, den
Nidus restlos zu entfernen.

Diagnostische Merkmale des Osteoid-Osteoms:

1. Alter zwischen dem 5. und 30. Lebensjahren;

2. bei gutem Allgemeinzustand progredierende,
von Belastung unabhéngige, sich nachts verstarken-
de Schmerzen;

3. Lokalisation der Schmerzen auf einen Punkt;

4. evtl, irradiierende, in die ganze Extremitét aus-
strahlende Schmerzen, bei relativ guter Beweglich-
keit der Gelenke;

5. bei Lokalisation in der Wirbelsdule eine sich
rasch ausbildende, schmerzhafte Skoliose, die im
Liegen groRer ist als beim Stehen;

6. als Arthritis imponierende, gelenknahe regio-
nale Osteoporose, sofern deren entziindliche Genese
ausgeschlossen werden kann;

7. positiver Aspirin-Test;

8. im Rodntgenbild im allgemeinen ein kleiner,
strahlendurchléssiger, umschriebener, mit Rand-
sklerose umgebener Herd in der Diaphyse der langen
Roéhrenknochen - Gberwiegend in den Knochen der
unteren Extremitdten -, intra- oder subkortikal in
den Wirbelkérperbdgen bzw. -fortsdtzen.
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Abb. 1. 17 J., ?

a) Typisches Osteoid-Osteom in der Tibiadiaphyse
b) Rontgenaufnahme des en bloc entfernten Nidus
¢) Aufnahme nach der Operation

d) Kontrollaufnahme 2 Jahre nach der Operation
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Abb. 2. 16 J., 9

a) und b) Auf der Summationsaufnahme (a) und der
Schichtaufnahme (b) ist der im Wirbelbogen L4 lokali-
sierte kleine runde Nidus des Osteoid-Osteoms mit schau-
miger Struktur und sklerotischem Randsaum zu sehen
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Abb. 3. Osteoid-Osteom

Ein unregelméRig zusammenhé&ngendes Netzwerk bildende osteoide bzw.
verkalkte Knochentrabekeln, in ihren Spalten zell- und geféRreiches
osteogenes Mesenchym. Am Rand der osteoiden bzw. Knochentrabekeln
finden sich Osteoblasten. Entziindliche Elemente fehlen (Vergr. 120fach)

Abb. 5.20J., ?

Die Kortikalis der Tibiadiaphyse ist nach
medial vorgewdlbt, sklerotisch. Am Punc-
tum maximum der Sklerose intrakortikal
eine kleine Aufhellung. Prdoperative Dg.:
Osteoid-Osteom. Histologischer Befund:
Osteitis sclerotisans sec. Garré

Abb. 4. Osteoid-Osteom

Zwischen osteoiden und verkalkenden Knochentrabekeln liegt gefaRrei-
ches, lockeres osteoblastisches Mesenchym. Vereinzelt sind vielkernige
Zellen vom osteoklastischen Typ zu sehen (Vergr. 240fach)
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Nichtossifizierendes Knochenfibrom

Das nichtossifizierende Knochenfibrom stellt eine
benigne kollagéné reaktive Lé&sion dar. Charakteri-
stisch flr die Verénderung ist, dafl in den ersten
zwei Jahrzehnten in der Metaphyse der langen Roh-
renknochen - vor allem in der Knieregion - den
Platz des Knochengewebes subkortikal wirbelig an-
geordnete Geflechte bildendes reifes Bindegewebe
einnimmt, das keine osteogene Aktivitat entfaltet,
ferner, dall zwischen den Bindegewebszellen auch
einige Riesenzellen zu finden sind. Der binde-
gewebige Herd wird vom Markraum durch einen
sklerotischen Randsaum abgegrenzt.

Synonyme: Heilende, xanthomatdse Variante des
Riesenzelltumors (diese Bezeichnung setzt seinen Zu-
sammenhang mit dem Riesenzelltumor voraus und
deutet darauf hin, daB der Riesenzelltumor auch
spontan abheilen kann), Xanthom, Xanthogranu-
lom der Knochen, Fibrom (diese Namen sind zu all-
gemein und betonen nicht zur Geniige den nichtos-
teogenen Charakter der L&sion), metaphysérer fi-
broser Knochendefekt.

Die Bezeichnung nichtossifizierendes Knochen-
fibrom haben Jaffe und Lichtenstein (1942) einge-
flhrt, die den Tumor von anderen Riesenzellen ent-
haltenden Knochenverédnderungen abgesondert hat-
ten. Die Lé&sion zeigt nahe Verwandtschaft mit dem
subperiostalen Kortikalisdefekt, deshalb wird sie
von mehreren Autoren (Aegerter, Hatcher 1945,
Ponseti und Friedman 1949) zusammenfassend als
metaphyséarer fibréser Knochendefekt erwahnt.

Der Unterschied zwischen den beiden Lé&sionen
besteht darin, daR das nichtossifizierende Knochen-
fibrom in der Pubertét und bei Jugendlichen auftritt,
im allgemeinen solitér ist und subkortikal sitzt. Der
subperiostale Kortikalisdefekt stellt demgegeniber
im Kindesalter haufig einen multiplen, die Kortika-
lis von aullen arrodierenden kleineren Herd dar. Das
histologische Bild, die Therapie und die Prognose
ist bei beiden Verénderungen gleich oder &hnlich.

Jaffe hat nach langwéhrender Beobachtung
festgestellt, da? das nichtossifizierende Knochen-
fiborom infolge der benignen neoplastischen Ak-
tivitat des subperiostalen Kortikalisdefekts zustande
kommt. Er konnte den Ubergang im Roéntgenbild
beobachten.

Lichtenstein grenzt die beiden Krankheits-
bilder voneinander ab, indem er das nichtossi-
fizierende Knochenfibrom als reifes Bindegewebe
enthaltende, benigne echte Geschwulst qualifiziert,
wahrend er den subperiostalen Kortikalisdefekt fiir
eine vorlbergehende Ossifikationsstérung halt.
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Haufigkeit: Bei dieser Geschwulstart 18Rt sich die
Haufigkeit nicht beurteilen, da sie meistens schmerz-
los ist und deshalb oft der Diagnose entgeht. Dahlin
schétzt ihre H&ufigkeit im Krankengut der Mayo-
Klinik auf 5% der benignen Knochengeschwiilste.
Im Krankengut des hollandischen Committee on
Bone Tumours betragt der Anteil des nichtossifizie-
renden Knochenfibroms 4% sé&mtlicher Knochen-
tumoren.

Altersverteilung: Mehr als 70% der Patienten ge-
hort zur Altersgruppe zwischen 10 und 20 Jahren.

Lokalisation: In iberwiegender Mehrheit der Fal-
le stellt die distale Femurmetaphyse den Sitz der
Verénderung dar, dann folgen der Reihe nach die
proximale und die distale Tibiametaphyse.

Symptome: In etwa 25% der Falle wird anlaRlich
einer aus anderen Griinden angefertigten Rontgen-
aufnahme die Aufmerksamkeit auf das nichtossifi-
zierende Knochenfibrom gelenkt, oder die Kranken
klagen Uber auf die L&sion begrenzte Schmerzen
bzw. uber Schmerzen im benachbarten Gelenk. Auch
pathologische Infraktionen oder Frakturen der ver-
dunnten Kortikalis kommen vor (Abb. 6a und 6b).

Rontgenbefund: Réntgenologisch ist eine subkor-
tikale, exzentrische, ein- oder mehrkammerige zysti-
sche Aufhellung zu erkennen, die die Kortikalis ver-
dinnt, vorwdlbt, evtl, ihre pathologische Fraktur
hervorruft. Vom Markraum ist die Lasion durch
einen schmalen, gelappten, sklerotischen Saum ab-
gegrenzt. Die Umgebung istreaktionsfrei. Die Langs-
achse der Zyste verlduft parallel zur L&ngsachse
des Knochens (Abb. 7a und 7b).

Die Diagnose &Rt sich - falls Alter und Sympto-
me (bzw. Symptomfreiheit) sowie Lokalisation ty-
pisch sind - aufgrund des Rontgenbildes mit nahezu
100%iger Sicherheit erzielen. Die Ld&sion kann die
ganze Breite der diinnen Rdhrenknocheneinnehmen
und in solchen Fallen ist es schwer, sie von anderen
Zysten abzusondern.

Pathologische Anatomie: Im en bloc entfernten
Knochenanteil ist ein vom Knochengewebe scharf
abgegrenztes graues, als Fibrom imponierendes Ge-
webe zu sehen mit gelblich oder braunlich getdnten
Arealen. Ab und zu ist das gesamte fremde Gewebe
bréunlichgelb geférbt und makroskopisch einem
Osteoklastom &hnlich. Das umgebende Knochenge-
webe ist sklerotisch, das Periost im Gebiet der



Veranderung verdickt. Der Herd wird zumeist
mittels Kuirettage entfernt, deshalb lassen sich die
makroskopischen Eigenschaften der Geschwulst
bei der pathologischen Untersuchung nicht beur-
teilen.

Fur das histologische Bild ist die Vermehrung der
Fibroblasten kennzeichnend. Die Bindegewebszei-
len ordnen sich zu Bundeln an, und haufig sind bin-
degewebige Strdnge zu beobachten, die in wechseln-
der Richtung wirbelig verlaufen. Die Fibroblasten-
proliferation bringt stellenweise zellarme und faser-
reiche Bezirke zustande, an anderen Stellen liegen
die in Strdnge angeordneten Bindegewebszellen
dicht nebeneinander, und die Faserbildung tritt in
den Hintergrund (Abb. 8). Die La&sion ist auch mi-
kroskopisch vom umgebenden Knochengewebe
scharf getrennt.

Die mehrkernigen Riesenzellen finden sich zu-
meist in den an Fibroblasten reicheren Bezirken.
Ihre Anwesenheit 143t bei der Untersuchung oft den
Verdacht auf ein Osteoklastom aufkommen. Auler
der Lokalisation und dem Rontgenbild der Veran-
derung bedeutet differentialdiagnostisch eine Hilfe,
dalR die Riesenzellen im nichtossifizierenden Kno-
chenfibrom in der Regel kleiner und kerndrmer sind
als die Riesenzellen des Osteoklastoms. Sie sind
nicht in dichten Gruppen angeordnet, sondern lie-
gen verstreut, eher vereinzelt (Abb. 9). Wahrend
beim Osteoklastom die Riesenzellen in ein an Kapil-
laren und Sinusoiden reiches vaskulares Stroma ein-
gebettet sind, liegen sie beim nichtossifizierenden
Knochenfibrom in einem relativ gefaRarmen Ge-
webe.

Weiterhin ist fur das histologische Bild kennzeich-
nend, daf in den Bindegewebszellen und mitunter
auch in den Riesenzellen sowie extrazellulér feinkor-
niges Hamosiderin wahrnehmbar ist. In einzelnen
Bezirken ist die Anhdufung des Pigments hochgra-
dig, wéahrend es an anderen Stellen - oder gar im ge-
samten Gebiet der Lasion - vollkommen fehlt. In
&hnlich unregelmaliger Verteilung finden sich auch
die groRRen, cholesterinhaltigen Schaumzellen. Diese
kénnen mitunter auch vollig fehlen, wéhrend sie in
anderen Fallen so zahlreich sind, daB die Verande-
rung deswegen als Xanthom, Xanthofibrom oder
Xanthogranulom angesprochen wird. Die unter-
schiedliche Menge der lipoidhaltigen Schaumzellen
und des Hamosiderins erklért die gelblichbraune
Farbe der Veranderung.

Im Hinblick auf die histologische Differential-
diagnose ist eines der wichtigsten Kriterien das Feh-
lenjeglicher Knochen- oder Knorpelgewebebildung.
Deshalb ist von den Synonymen dieser Verédnderung
der Name nichtossifizierendes Knochenfibrom als
am meisten zutreffend zu empfehlen, ungeachtet
dessen, dalR der Nachweis noch nicht erbracht wur-

de, daB die Lasion eine echte Geschwulst darstellt.
Eine maligne Transformation wurde noch nicht be-
obachtet, und aufgrund des histologischen Bildes ist
die Mdglichkeit einer malignen Umwandlung auch
unwahrscheinlich. Die Untersuchung der Ultra-
struktur der Fibroblasten, der mehrkernigen Riesen-
zellen sowie der Schaumzellen deutet desgleichen
darauf hin, dalR die Verénderung keine echte Ge-
schwulst ist. Die Bezeichnung »nichtossifizierend«
ist auch deshalb sinnvoll, weil sie die Veranderung
von den auflerordentlich seltenen und Uberwiegend
an den Schéadelknochen auftretenden ossifizierenden
Fibromen deutlich abgrenzt.

Bei der histologischen Untersuchung durfte die
Unterscheidung vom Osteoklastom Schwierigkeiten
bereiten. Die zellreichen und faserarmen fibroblasti-
schen Bezirke lassen evtl, den Verdacht aufkommen,
dal es sich um ein Fibrosarkom handelt. Indessen
aufgrund der Lokalisation, des rdntgenologischen
und histologischen Befundes lassen sich die erwéhn-
ten Verdnderungen zuverldssig voneinander ab-
grenzen.

Differentialdiagnose: Das nichtossifizierende Kno-
chenfibrom bedeutet im allgemeinen kein differen-
tialdiagnostisches Problem, mit Ausnahmeder oben-
erwdhnten Lokalisation des Tumors im dinnen
Rohrenknochen oder im Falle einer Geschwulst gro-
Rer Ausdehnung, die die Kortikalis stark verdinnt
und vorwd@lbt. In derartigen Fallen durfte préope-
rativ. der Verdacht auf eine aneurysmatische
Knochenzyste, ein Chondromyxoidfibrom, evtl,
auf ein Fokus der fibrésen Knochendysplasie auf-
tauchen.

Therapie: Wenn die Verénderung keine Beschwer-
den verursacht und die Diagnose aufgrund des Al-
ters des Patienten, der Tumorlokalisation und der
Rontgenaufnahme als gesichert erscheint (s. Abb.
6a-6d), ist keine chirurgische Intervention erforder-
lich, doch muR man den Kranken eine Zeitlang be-
obachten. Sind Beschwerden vorhanden, so ist die
Exkochleation oder En-bloc-Exzision vollauf aus-
reichend.

Prognose: Sie ist gunstig, in einigen Jahren kommt
es auch ohne Operation zur spontanen Regression
evtl, mit totalem (anatomischem) Umbau. Zumeist
bleibt allerdings eine sklerotische Plaque nach. Uber
eine maligne Entartung wurde noch nicht berichtet
(Abb. 10a und 10b).

Diagnostische Merkmale des nichtossifizierenden
Knochenfibroms:

1 Pubertatsalter (zwischen dem 10. und 20. Le-

bensjahr);
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2. maRige Schmerzen oder zuféalliger Réntgenbe-
fund;

3. auf dem Roéntgenbild ist im Kniebereich oder
in der distalen Tibiametaphyse eine exzentrische,
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subkortikale zystische Aufhellung mit sklerotischem
Rand in reaktionsfreier Umgebung zu sehen, in
deren Bereich fallweise eine pathologische Infraktion
oder Fraktur gefunden wird.



Abb. 6. 16 J., ¢

a) und b) In der distalen Tibiametaphyse ein subkortikal
lokalisiertes, gelapptes, nichtossifizierendes Knochenfi-
brom mit sklerotischem Randsaum und einer die Ldsion
Uberquerenden Fraktur

¢) und d) Auf der 2 Jahre spéter angefertigten Kontroll-
aufnahme ist die Fraktur abgeheilt, die L&sion hat sich
spontan zurlickgebildet

27



28

Abb. 7. 14 J., $

a) und b) In der proximalen Tibiametaphyse ein subkor-
tikales, gelapptes, die Kortikalis uhrglasférmig vorwdol-
bendes und verdiinnendes nichtossifizierendes Knochen-
fibrom mit feinem sklerotischem Randsaum



Abb. 8. Nichtossifizierendes Knochenfibrom

Zellreiche fibroblastische Proliferation unter der Kortikalis, von ihr abge-
grenzt. Nur in dem an den Knochen grenzenden Bezirk sind einige Riesen-
zellen zu beobachten (Vergr. 200fach)

Abb. 9. Nichtossifizierendes Knochenfibrom
Zahlreiche verstreute vielkernige Riesenzellen in der vom Knochengewebe
scharf abgegrenzten fibroblastischen Proliferation (Vergr. 240fach)
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Abb. 10. 14 J., $

a) In der proximalen Tibiametaphyse ovales
nichtossifizierendes Knochenfibrom mit sklero-
tischem Rand in reaktionsfreier Umgebung

b) Die 4 Jahre spéater angefertigte Kontrollauf-
nahme zeigt den spontanen Umbau der Ldsion



Subperiostaler Kortikalisdefekt

Der subperiostale Kortikalisdefekt ist ein die Korti-
kalis vom Periost, d. h. von aulRen her penetrieren-
der, hdaufig multipler bindegewebiger Herd, der auch
Riesenzellen enthalt.

Synonyme: Kortikalisdefekt, fibroser Kortikalis-
defekt, Knochenfibrom.

Die meisten Autoren halten ihn fiir eine spontan
heilende, voriibergehende  Ossifikationsstérung
(Hatcher 1945, Uehlinger 1957). Nach Aegerter
und Kirkpatrick (1958) handelt es sich um eine
vaskuldre Lasion.

Haufigkeit: Nach Jaffe konnen beijedem dritten
Kind wéhrend des Koérperwachstums ein oder gar
mehrere derartige Defekte Vorkommen.

Altersverteilung: Der Defekt wird bei Kindern im
Alter von 5-14 Jahren beobachtet.

Lokalisation: Der haufig multiple, oft symmetri-
sche Defekt arrodiert die Kortikalis der Metaphyse
der langen Réhrenknochen, vor allem der Knochen
des Kniegelenks (Abb. lla-11d).

Symptome: Die Lasion ruft im allgemeinen keine
Beschwerden hervor, sie wird zuféllig réontgenolo-
gisch entdeckt. Uber das gemeinsame Vorkommen
mit anderen Stdrungen der Knochenentwicklung
wurde berichtet. NaturgemaR kann in solchen Fal-
len die Mdglichkeit einer zufalligen Koinzidenz
nicht ausgeschlossen werden.

Rontgenbefund: In der Metaphyse ist in reaktions-
freier Umgebung ein scharf umschriebener, kleiner,
die Kortikalis arrodierender Defekt zu sehen.

Differentialdiagnose: Vom nichtossifizierenden
Knochenfibrom [aRt sich der subperiostale Kortika-
lisdefekt aufgrund des Alters der Kranken sowie
durch den Umstand, daR er die Kortikalis von aufien
arrodiert und kleiner ist, abgrenzen. Skrede (1970)
hat beobachtet, da der Herd stets eine konstante
Entfernung vom Wachstumsknorpel einhalt.

Therapie: Eine Behandlung ist nicht erforderlich.
In der Periode des Abschlusses des Kérperwachs-
tums heilt der Defekt spontan ab, unter Zurtcklas-
sung eines kleinen sklerotischen strahlendichten
Fleckschattens oder spurlos. Es ist anzunehmen, da
aus einem Teil der subperiostalen Kortikalisdefekte
sich ein nichtossifizierendes Knochenfibrom ent-
wickelt.

Prognose: Sie ist glinstig.

Diagnostische Merkmale des subperiostalen Korti-
kalisdefekts:

1 Vorkommen im Kindesalter (5-14 Jahre);

2. Zufallsbefund bei aus anderen Ursachen ange-
fertigten Réntgenaufnahmen;

3. aufdem Réntgenbild ist in den knienahen Me-
taphysen ein zumeist multipler, kleiner Knochende-
fekt mit sklerotischem Rand in reaktionsfreier Um-
gebung zu sehen.
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3 Knochengeschwilst

Abb. 11. 16 J., £

a) und b) In der distalen Femurmetaphyse sowie in der
proximalen Tibiametaphyse je ein kleiner, umschriebener
Knochendefekt in reaktionsfreier Umgebung

¢) und d) Auf der 3 Jahre spéter angefertigten Kontroll-
aufnahme spontaner Umbau der Defekte
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Hamartome

Osteom

Das Osteom ist eine gutartige Geschwulst, die aus
reifem Knochengewebe besteht. Sie hat keine ortho-
padisch-pathologische Bedeutung. Die wichtigeren
Eigenschaften des Osteoms lassen sich wie folgt zu-
sammenfassen.

Haufigkeit: Spjut und Mitarbeiter zitieren die
Angaben von Childrey, wonach das Osteom in
0,4% der Nasennebenhdhlenaufnahmen zur Dar-
stellung kam.

Geschlechtsverteilung: Bei Mé&nnern kommt es
doppelt so hdufig vor wie bei Frauen.

Altersverteilung: Osteome werden in jedem Alter
beobachtet.

Lokalisation: Sie entstehen fast ausschliellich in
den Gesichts- und Schédelknochen, am hdaufigsten
im Sinus frontalis, Sinus ethmoidalis oder Sinus ma-
xillaris. In den Schadelknochen wurden Osteome
sowohl an der Tabula interna als auch an der
Tabula externa gefunden. Manchmal sitzen sie in der
Orbita.

H&mangiom

Das Hamangiom ist ein kollagenetisches, benignes,
tberwiegend im Wirbelk6rper oder am Schédei lo-
kalisiertes Hamartom, das aus einem grofen, blut-
gefullten GefaBknéuel besteht und eine mit der Pro-
liferation der Endothelzellen einhergehende Osteo-
lyse, eine Knochendestruktion herbeifiihrt. Haman-
giome der Knochen sind meistens kaverndos.

Synonyme: Angiom, Angiohamartom.

Ob das H&mangiom in bezug auf seine Genese ein
echter Tumor oder eine Anomalie der GeféalRent-
wicklung ist, 18Rt sich schwer entscheiden. Deshalb
haben Jacobs und Kimmelstiel (1953) vorgeschla-
gen, das kaverngse H&mangiom Angiohamartom
ZU nennen.

Héaufigkeit: Nach Schmorl und Junghans (1932)
finden sich in den Wirbelkérpern etwajeder zehnten
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Symptome: Die klinischen Erscheinungen sind
auf die Verengung oder den VerschluB der Sinus des
Gesichtsschéddels zuriickzufiihren. Das Osteom der
Orbita vermag Exophthalmus, das der Tabula in-
terna Gehirndrucksymptome herbeizufuhren.

Rontgenbefund: Die Struktur des Osteoms ist
dichter oder lockerer als die der normalen Knochen
bei relativ gleichmaRigem Kalkgehalt.

Pathologische Anatomie: Der Tumor ist aus voll-
kommen reifem Knochengewebe aufgebaut, das
h&ufig einem kompakten Knochen entspricht (Osteo-
ma eburneum oder durum). In anderen Féllen zeigt
die Geschwulst die Struktur eines spongidsen Kno-
chens, in dessen Spalten Fett- oder Fasermark liegt;
stellenweise sind kleinere blutbildende Herde zu
sehen (Osteoma spongiosum). Eine maligne Um-
wandlung ist nicht bekannt.

Therapie: Aufgrund der Lokalisation und der
Symptomatik kann eine operative Entfernung des
Osteoms durch einen oto-rhyno-laryngologischen
oder neurochirurgischen Eingriff angezeigt sein.

sezierten Wirbelsdule Hdmangiome. Tsprer (1928)
fand bei der Sektion von mehr als 2000 Wirbelsdulen
in 257 Fallen ein Wirbelh&mangiom, das nie Be-
schwerden verursacht hat. Dahtin (1967) fand im
Krankengut der Mayo-Klinik, dall 1,2% samtlicher
Geschwillste Himangiome sind. Im Material des hol-
landischen Committee on Bone Tumours betrug ihr
Anteil 0,8% s&mtlicher Knochengeschwiilste mit
Ausnahme des Myeloms.

Altersverteilung: Knochenh&mangiome kdnnen
injedem Alter Vorkommen, doch Beschwerdenrufen
sie eher bei Erwachsenen hervor, nach dem 50. Le-
bensjahr sind sie schon seltener.

Lokalisation: lhren Sitz bilden vorwiegend die
Wirbelkdrper oder der Schédel, in anderen Knochen
kommen sie seltener zur Beobachtung.



Symptome: Das Hamangiom kann wéhrend des
ganzen Lebens asymptomatisch bleiben. Zumeist
wird es als zufélliger Réntgenbefund oder bei der
Obduktion entdeckt, doch werden auch leichte
Schmerzen, pathologische Frakturen beobachtet.
Bei Lokalisation in der Wirbelsdule kommt es zu-
weilen auch zum Zusammenbruch des Wirbelkor-
pers mit dessen sémtlichen Folgen. Bei Einbruch in
den Wirbelkanal fiihrt das Hamangiom zur Kom-
pression des Rickenmarks.

Rontgenbefund: Die rdntgenologischen Erschei-
nungen sind von der Lokalisation abh&ngig. Am
haufigsten werden Hamangiome in den Wirbeln, in
erster Linie in den Lendenwirbeln beobachtet. In
diesen Féllen ist fur das Rontgenbild eine hypertro-
phe Knochenatrophie kennzeichnend, bedingt durch
die Zerstdrung der statisch weniger wichtigen Kno-
chentrabekeln, wobei die Zahl der fir die Funktion
wichtigeren Trabekeln zwar abnimmt, doch werden
sie hypertrophisch. Bei Wirbelhdmangiomen kommt
dies als typische, axiale, sog. »tigerfellartig gestreif-
te» Zeichnung zur Darstellung, der Wirbelkorper
selbst ist dabei nur selten deformiert (Abb. 12a-12c;
13a und 13b). Bei Sitz im Schédel, in einer Extremi-
tat oder bei sonstiger Lokalisation zeigt das Hdman-
giom eine radidre Zeichnung und erweckt evtl, den
Verdacht auf Malignitét.

Pathologische Anatomie: Das im Knochen lokali-
sierte H&mangiom féllt makroskopisch durch seine
dunkelrote oder livide Farbe auf. An seiner Stelle
kann das Knochengewebe total fehlen, und in sol-
chen Féllen ist die Geschwulst von weicher, spongio-
ser Konsistenz. In anderen Féllen durchsetzt das
Angiom den spongitsen Knochen, destruiert diesen
aber nur wenig oder gar nicht. Sowohl im Falle soli-
tdrer Hdmangiome als auch bei mehrherdigen, die
einzelnen Knochen diffus durchsetzenden Haman-
giomatosen kann neben der Destruktion des Kno-
chengewebes auch Knochenneubildung Vorkom-
men. Infolge der Knochenneubildung kann der
Tumor mehrkammerig werden, wobei das Gebiet
des Angioms schon makroskopisch diese Struktur
erkennen laRt. Die Knochenneubildung kann derart
hochgradig sein, daB die Bezeichnung Osteoangiom
oder Osteohdmangiom berechtigt erscheint. Die
Knochendestruktion tbersteigt wesentlich die Kno-
chenneubildung bei jenen Krankheitsbildern, in de-
nen die Angiomatose eine massive Osteolyse und
volligen Knochenschwund verursacht, wie beispiels-
weise bei der Phantomknochenkrankheit (Gorham-
disease, phantom bone diesase, disappearing bone).

Das mikroskopische Bild der Knochenangiome
ist von den in anderen Geweben entstehenden Blut-
gefaligeschwilsten nicht grundlegend abweichend.

3%

Die solitdiren Angiome besitzen (iberwiegend eine
Angioma-cavernosum-Struktur. Den kapillaren An-
giomen entsprechende Strukturen sind selten. Die
Bluthohlrdume sind mit Endothelzellen ausgeklei-
det. In vereinzelten Bezirken lassen sich Mikro-
thromben beobachten, nach deren Organisation im
Angiom dichte fibrotische Herde entstehen. In den
angiomatdsen Arealen und in ihrer Umgebung ne-
krotisiert die urspriingliche Knochensubstanz, und
es erfolgt eine geringere bis gréBere Knochenneu-
bildung. Ist diese hochgradig, so entstehen im Rént-
genbild bizarre und ziemlich charakteristische Ver-
&nderungen.

Differentialdiagnose: Bei Wirbellokalisation be-
reitet die Diagnose im allgemeinen keine Schwierig-
keiten. Von dem auf einen Wirbelkdrper isolierten
M. Paget 1aBt sich das H&mangiom dadurch ab-
grenzen, daf der groRere Randteil solcher Wirbel-
korper sklerotisch, einem »Trauerrand« dhnlich ist.
Das eosinophile Granulom manifestiert sich zumeist
in jingerem Alter. Es beginnt in Form einer runden,
scharfkantigen Spongiosadestruktion, doch kann es
im Verlauf der Progression zur Entstehung einer Ver-
tebra plana (Calvé-Wirbel) kommen. Von den Wir-
belmetastasen 1aRt sich das Hadmangiom durch das
Alter und den Allgemeinzustand des Kranken sowie
durch den Umstand abgrenzen, daR die Metastasen
im allgemeinen multipel sind. Das multiple Myelom
stellt - &hnlich wie die Metastasen - meistens eine
Erkrankung der &lteren Jahrgédnge dar. Vom Ham-
angiom ist es durch den Laboratoriumsbefund, das
Ergebnis der Knochenmarkpunktion, ferner durch
seine polyostotische Erscheinungsform zu differen-
zieren. Ein differentialdiagnostisches Problem be-
deuten solitdre Metastasen oder solitire Myelom-
herde. Ist das Hamangiom nicht im Wirbelkdrper
lokalisiert, so sind in die Differentialdiagnose die
malignen Knochengeschwiilste einzubeziehen.

Therapie: Sofern die Diagnose aufgrund des kli-
nischen Bildes und der Réntgenaufnahme mit hoher
Wahrscheinlichkeit gesichert ist - bei der hdufigsten
Lokalisation im Wirbelkdrper ist dies nicht schwer-
macht die Strahlensensibilitdt der angiogenen Ge-
schwillste eine Radiotherapie mdglich. Die Opera-
tion ist sowohl in Anbetracht der Lokalisation als
auch im Hinblick auf die bei dem gefalreichen Tu-
morgewebe zu erwartende massive Blutung riskant.
Unter der Wirkung einer bei Tumoren {blichen
Strahlendosis erfolgt zunéchst die Destruktion der
Endothelzellen, danach kommt es zur Sklerose der
Geféalwénde sowie zur Thrombose und Obliteration
der GefalRe. Treten neurologische Komplikationen
auf, so ist unverziglich eine Dekompressionslami-
nektomie oder evtl. Spinodese durchzufiihren. Bei
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Lokalisation des H&mangioms in einer Extremitat
kommt die Segmentresektion in Betracht.

Prognose: Sie ist im allgemeinen ginstig. Wuchert
das Hamangiom bei Wirbelkdrperlokalisation in
den Wirbelkanal ein, vermag dies zu schweren Kom-
plikationen im Rickenmark fihren.

Diagnostische Merkmale der Knochenhdmangiome:

1 Erwachsenenalter, jedoch kein hohes Alter (im
allgemeinen vor dem 50. Lebensjahr);

2. wenig ausgepragte Rucken- und Lenden-
schmerzen, deren Ursprung aufgrund der klinischen
Untersuchung nicht geklart werden kann;
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3. bei Lokalisation in der Wirbelsdule sieht man
auf der Rontgenaufnahme die charakteristische
»tigerfellartig gestreifte« Zeichnung des Wirbelkor-
pers;

4. bei Lokalisation auflerhalb der Wirbelsdule ist
es schwer - oder gar unmoglich -, aufgrund der kli-
nischen und réntgenologischen Untersuchung ein
Hamangiom anzunehmen. In solchen Fallen kann
auf der Rontgenaufnahme ein einem »Strubbelkopf«
&hnliches Bild kennzeichnend sein, d. h. vom Zen-
trum radidr ausgehende, grobe, wellenférmig ver-
laufende Knochentrabekeln. Die Aufhellung zwi-
schen den Trabekeln entspricht den kaverndsen
Bluthohlrdumen.



Abb. 12. 21 J., 4

a) und b) Inhomogenes Hamangiom mit wabiger Struktur
im 5. Lendenwirbelkdrper

¢) Schichtaufnahme des gleichen Wirbelkdrpers
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Abb. 13.26 J., $

a) und b) Die Struktur des 7. Halswirbelkdrpers ist schau-
mig. Die axial verlaufenden Trabekeln sind akzentuiert,
sog. »tigerstreifenartige« Zeichnung. Dg.: H&mangiom



Aneurysmatische Knochenzyste

Die aneurysmatische Knochenzyste stellt ein kolla-
genetisches benignes, lokal invasives Hamartom dar,
das durch eine flissiges Blut enthaltende mehrkam-
merige Knochenstruktur, aneurysmatische Blutge-
falke, Riesenzellen vom Epulis-Typ und osteogenes
Stroma gekennzeichnet ist. Sie kann enorme GroRen
erreichen und nach Destruktion des Knochens auch
in das Gelenk und in die Weichteile eindringen. Re-
zidive kommen vor, besonders wenn es nicht gelingt,
das Tumorgewebe restlos zu entfernen. Die rasch
progredierende, expansive Osteolyse kann den Ver-
dacht auf Malignitat aufkommen lassen.

Synonyme: Aneurysmatischer Riesenzelltumor,
atypischer Riesenzelltumor, subperiostaler Riesen-
zelltumor, ossifizierendes periostales Hamartom,
h&morrhagische oder h&mangiomatdse Knochen-
zyste, expansives Hdmangiom, gutartiges Knochen-
aneurysma. Heute ist keine dieser Synonyme mehr
im Gebrauch, weil sie zu Verwechslungen mitTumo-
ren oder anderen Lé&sionen Anlall geben.

Die aneurysmatische Knochenzyste wurde 1942
durch Jaffe UNd Lichtenstein VON den anderen
Riesenzellen enthaltenden L&sionen abgegrenzt. lhre
Pathogenese ist ungeklart. Nach Lichtenstein ent-
steht sie infolge einer Kreislaufstérung mit erhoh-
tem vendsem Druck und GefaRdilatation. Den loka-
len h&modynamischen Verdnderungen wird somit
in der Entstehung der Zyste ebenso eine Rolle zuge-
schrieben wie in der Entstehung von Aneurysmen.
Donatdson (1962) ist der Ansicht, die Zyste sei die
Folge einer dauerhaften Kreislaufstérung, die eine
Resorption herbeifiihrt, das Periost abhebt, eine
subperiostale Knochenneubildung hervorruft und
expansiv wachst. Nach H e11ner (1950) stellt sie die
Aussackung eines arteriellen Blutgeféalies dar.

Haufigkeit: b an1in fand im Untersuchungsgut
der Mayo-Klinik, daBR die aneurysmatischen Kno-
chenzysten etwas seltener seien als die Riesenzelltu-
moren. Im Material des hollandischen Committee
on Bone Tumours betragen die aneurysmatischen
Knochenzysten 6%, bezogen auf sémtliche primére
Knochengeschwdilste mit Ausnahme des Myeloms.

Geschlechtsverteilung: Manner und Frduen wer-
den in gleichem Verhéltnis befallen.

Altersverteilung: Aneurysmatische Knochenzy-
sten kommen bei Kindern und im Pubertétsaltervor.
Die hochste Altersgrenze betrug bei den bisher be-
schriebenen Fallen 30 Jahre, die Mehrzahl der Félle
wurde jedoch - im Gegensatz zum Riesenzelltu-
mor - im Alter unter 20 Jahren beobachtet.

Lokalisation: Die bevorzugten Ausgangsstellen
sind die langen Réhrenknochen, vor allem die Me-
taphysen der unteren Extremitatenknochen. Die Epi-
physe wird erst im Verlauf der Expansion des Tu-
mors in den Prozel’ einbezogen. Auch die Wirbelb6-
gen, die Quer- und Dornfortsatze sowie die flachen
Knochen werden befallen.

Symptome: Sie sind durch das rasche, expansive
Wachstum der Geschwulst bedingt, progredierende
Schmerzen, lokale, evtl, betréchtliche Ausmale er-
reichende Schwellung, Bewegungseinschrankung
kommen vor.

Rontgenbefund: Eine exzentrisch oder zentral ge-
legene, osteolytische Lé&sion, welche die Verdin-
nung, Ausbuchtung und Destruktion der Kortikalis
herbeifiihrt und durch einen feinen periostalen neu-
gebildeten Knochen tberbrickt wird. Intraossar ist
die Affektion begrenzt. Neben Osteolyse sind fall-
weise auch grobe Trabekel wahrnehmbar. Hat die
Lé&sion die Kortikalis durchbrochen und das Periost
abgehoben, wird in Form eines Codmanschen Drei-
ecks periostal neuer Knochen produziert, und das
schnell progredierende, destruktive unruhige réntge-
nologische Bild der Verdnderung erweckt evtl, den
Verdacht auf Malignitdt (Abb. 14). Die Affektion
geht von der Metaphyse der langen Réhrenknochen
aus, ist gegen die Diaphyse im allgemeinen abge-
grenzt, doch kommt es vor, daB sie den Wachstums-
knorpel und die Gelenkflache des Knochens durch-
bricht. Infolge des expansiven Wachstums erscheint
der Knochen wie aufgetrieben (Abb. 15a-15c; 16a-

16d).

Pathologische Anatomie: Aneurysmatische Kno-
chenzysten sind zumeist solitér auftretende, aus der
Knochensubstanz herausragende Gebilde, aufderen
Schnittflache kleinere bis groRere Kavitaten zu se-
hen sind. Die Hohlrdume enthalten flussiges oder
geronnenes Blut, manchmal eine rostbraune diinne
Flissigkeit. Beim Aufschneiden fallt ein Teil der
Hohlrdume zusammen, wobei ihr Inhaltherausquillt.
An anderen Stellen sind die Wénde der die Hohl-
rdume bildenden diinnen Septen dicht, fiihlen sich
h&ufig kndchern an, und in solchen Bezirken fallen
die Zysten nicht zusammen. Bei Betasten ist feines
Knistern wahrnehmbar, weil in den Septen Kno-
chenbildung vor sich geht. Deshalb empfiehlt es
sich, die histologische Untersuchung nach kurzer
Entkalkung vorzunehmen.

Die aneurysmatischen Knochenzysten haben eine
typische histologische Struktur; man sieht diinnere
bis dickere bindegewebige Septen, in denen die Rie-
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senzellen auffallen (Abb. 17). Die Mehrzahl der
letzteren ist mehrkernig, vom Osteoklastentyp, doch
finden sich auch Riesenzellen vom Fremdkdérpertyp
(Abb. 18). Im Inneren der Septen kdnnen auch
osteoides Gewebe oder dinne Knochenpléttchen
vorhanden sein, selten entsteht auch Knorpelge-
webe. Die Septen sind mit abgeflachten Zellen aus-
gekleidet, die an Endothelzellen erinnern. In ande-
ren Zysten fehlt diese Auskleidung. Die bindegewe-
bigen Septen enthalten reichlich Kapillaren mit re-
guldren Wanden und Endothelauskleidung, In den
Septen sind manchmal kleinere Blutungen und Hé-
mosiderin erkennbar. Die Gewebselemente, aus
denen die aneurysmatischen Knochenzysten aufge-
baut sind, zeigen keine Hinweiszeichen auf Maligni-
tat. Aufgrund des rontgenologischen und des typi-
schen histologischen Befundes fallt die Abgrenzung
vom teleangiektatischen osteogenen Sarkom oder
vom zystischen Riesenzelltumor nicht schwer.

Differentialdiagnose: Die rasch fortschreitende
progressiv-expansive Osteolyse der aneurysmati-
schen Knochenzyste lenkt evtl, den Verdacht auf
Malignitat (Abb. 19a und 19b). In solchen Féllen ist
es sinnvoll, aus dem pathologischen Gewebe intra-
operativ Gefrierschnitte anzufertigen. VVon der juve-
nilen Knochenzyste ist die Abgrenzung evtl, auf-
grund der exzentrischen Lage mdglich, vom Riesen-
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zelltumor aufgrund des Alters des Patienten, vom
nichtossifizierenden Knochenfibrom durch den
Umstand, dall sie gegen den Markraum nicht ab-
gegrenzt ist.

Therapie: Chirurgische oder kombinierte chirurgi-
sche und radiologische Behandlung. Die verabfolgte
Strahlendosis sollte indessen 2000 r nicht Uberstei-
gen. Als chirurgische Malknahme kommt die Ex-
kochleation oder Resektion in Betracht.

Prognose: Sie ist durchaus giinstig, obwohl Rezi-
dive nicht ausgeschlossen sind. Erfahrungsgemén
kann es bald nach der Operation zum Rezidiv kom-
men, deshalb empfiehlt es sich, die Kranken post-
operativ auf das sorgfaltigste zu Uberwachen.

Diagnostische Merkmale der aneurysmatischen
Knochenzyste:

1. Kindesalter und Pubertat;

2. nach Traumen oder ohne Traumen auftretende
zunehmende Schmerzen, Schwellung, Bewegungs-
einschrankung;

3. im Rontgenbild ist ein intraossér abgegrenzter
osteolytischer ProzeB zu beobachten, der die Korti-
kalis destruiert, wahrend das Periost in Form einer
periostalen neuproduzierten Knochenbriicke die
Lasion von den Weichteilen abgrenzt.



Abb. 14. 91, 3

In der distalen Femurdiaphyse eine osteolyti-
sche Lasion, die nach Destruktion der Korti-
kalis das Periost abgehoben und eine triangu-
lare periostale Reaktion vom Codman-Typ
herbeigefiihrt hat. Préoperativ tauchte auch
der Verdacht auf einen malignen ProzeR auf,
indessen bei der makroskopischen und mi-
kroskopischen Untersuchung erwies sich die
Affektion als aneurysmatische Knochenzyste

Abb. 15 14J., <

a) Das proximale Drittel der Ulna ist verbreitert, die Kortikalis
vorgewdlbt, verdiinnt. Die mehrkammerige zystische aneurysma-
tische Knochenzyste ist intraossar abgegrenzt

b) Aufnahme nach Exkochleation und Knochenspanfillung des
Defekts

c) Auf der 3 Jahre nach der Operation angefertigten Kontroll-
aufnahme ist der Umbau zu erkennen
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Abb. 16. 9., (@

a) Osteolytische Lé&sion mit lamellarer periostaler Reaktion in
der proximalen Epimetaphyse der Ulna

b) Nach der Exkochleation ist ein Rezidiv erkennbar

c) Die stirmisch progredierende destruktive osteolytische Ver-
&dnderung erweckte den Verdacht auf eine maligne Geschwulst,
weshalb 2 Monate nach dem ersten Eingriff eine Reoperation
vorgenommen wurde. Dg.: aneurysmatische Knochenzyste.
Die Operation wurde mit Strahlentherapie ergénzt

d) Zustand 3 Jahre nach Operation + Strahlentherapie. Regres-
sion der Ldsion, die gut umschrieben und sklerotisch ist



Abb. 17. Aneurysmatische Knochenzyste

Die Geschwulst ist aus unterschiedlich dicken, stellenweise mit Endothel
bedeckten, bindegewebigen Septen aufgebaut, in denen sich zahlreiche
Riesenzellen finden (Vergr. 40fach)

Abb. 18. Aneurysmatische Knochenzyste

Riesenzellen vom Osteoklasten- und Fremdkd&rpertyp in den Zystenwan-
den. In vereinzelten Bezirken ist auch die aus flachen Endothelzellen be-
stehende Auskleidung der Zysten wahrnehmbar (Vergr. 120fach)
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Abb. 19. 18 J., ?

a) Die Knochensubstanz des Os pubis ist nahezu total verschwunden. Die L&sion hat die
Kortikalis zerstdrt und wdolbt sich in das kleine Becken vor. Préoperativ wurde auch die
Madglichkeit einer bdsartigen Knochengeschwulst erwogen. Pathologische Dg.: aneurysma-
tische Knochenzysten

b) Auf der 6 Jahre nach der subperiostalen Resektion angefertigten Kontrollaufnahme ist
periostale Regeneration zu sehen
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Osteochondrom

Osteochondrome sind semimaligne Hamartome, die
bei Aktivierung der Zellen ihrer Knorpelkappe zur
Entstehung eines sekundaren, peripheren Chondro-
sarkoms fuhren kénnen. Am Ende des Korperwachs-
tums hort auch das Tumorwachstum auf, doch wur-
den im Erwachsenenalter maligne Transformationen
beobachtet. Sie kommen uberall vor, wo eine en-
chondrale Ossifikation stattfindet, doch bevorzugt
nehmen sie von der metaphysaren Region der langen
Réhrenknochen ihren Ausgang. In ihrem Stiel setzt
sich die Spongiosa, die Kortikalis und das Periost
der Metaphyse fort. Sie sind von einer Knorpelkap-
pe Uberzogen. Es kommen solitdre und multiple
Osteochondrome vor. Die multiple Form wird auch
diaphyséare Aclasie (diaphysial aclasis) genannt und
wird dominant vererbt. 25% der sekunddren Chon-
drosarkome entsteht aus dieser Form, wahrend nur
etwa 1% der solitdren Osteochondrome bdsartig
entartet.

Synonyme: Kartilagindre Exostose, Ekchondrom,
epiexostotisches Chondrom, osteokartilagindre Exo-
stose.

Die Atiopathogenese ist umstritten. Obwohl es
sich zweifellos um eine Stérung der enchondralen
Ossifikation handelt, ist es nicht méglich, zwischen
Entwicklungsanomalie und Tumor eine scharfe
Grenze zu ziehen.

Héaufigkeit: Das Osteochondrom ist vielleicht das
am hdaufigsten vorkommende Hamartom des im
Wachstum begriffenen Knochens. Nach bpantin
(1967) betragt sein Anteil im Krankengut der
Mayo-Klinik 45% der benignen Geschwilste und
12% samtlicher Knochentumoren.

Geschlechtsverteilung: Manner werden etwas hau-
figer betroffen als Frauen.

Altersverteilung: Im allgemeinen wird das Osteo-
chondrom im jugendlichen Alter entdeckt, solange
es noch wachst.

Nach cafrey (1967) ist das Osteochondrom
bis zum zweiten postnatalen Jahr noch nicht zu
sehen, deshalb nimmt man an, daB irgendein
Faktor aus der Mutter Uber die Plazenta in die
Frucht ubergeht und das pathologische Wachs-
tum hemmt. Dieser Faktor ist bei der Geburt
in hoher Konzentration zugegen und nimmt dann
allmahlich ab.

Wenn das Osteochondrom keine Beschwerden
verursacht, kann es als rontgenologischer Zufallsbe-
fund in jedem Alter entdeckt werden.
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Lokalisation: An samtlichen Stellen, wo eine en-
chondrale Ossifikation stattfindet, kann ein Osteo-
chondrom entstehen, doch bevorzugt nimmt es in
der metaphyséren Region der langen Roéhrenkno-
chen seinen Ausgang.

Symptome: Sie sind von der Gréf3e und Lokalisa-
tion des Tumors abhéngig; Ubt er auf die benach-
barten Gebilde einen Druck aus, treten Schmerzen
auf (Abb. 20a und 20b). Etwa 20% der Kranken hat
keine Beschwerden und nur die Schwellung lenkt die
Aufmerksamkeit auf die Verénderung.

Rontgenbefund: Die Spongiosa und die Kortikalis
des Osteochondroms bilden die Fortsetzung der ent-
sprechenden Strukturen des Mutterknochens. Es
kann breitbasig dem Knochen aufsitzen oder durch
einen schlanken langen Stiel mit dem Knochen ver-
bunden sein. Die L&ngsachse des Stiels entspricht
der L&ngsachse der stdrksten Muskelzerrung und
entfernt sich vom Knochen in schréger Richtung.
Das von der distalen Metaphyse der langen Réhren-
knochen ausgehende Osteochondrom wdchst proxi-
malwarts, wahrend der aus dem proximalen Teil der
Metaphyse ausgehende Tumor distalwarts wachst
(Abb. 21; 22). Die Knorpelkappe des Osteochon-
droms ist bisweilen stark verkalkt und ossifiziert, so
dal’ sie den Stiel verdeckt und nicht erkennen 14Rt,
von welchem Knochen dieGeschwulstausgeht (Abb.
23a und 23b; 24a und 24b). Die unregelméligen Ver-
kalkungsherde in der Knorpelkappe, der ungleich-
maRige Rand und die inhomogene Struktur lassen
stets den Verdacht auf Malignitat aufkommen (Abb.
25a und 25b).

Pathologische Anatomie: Das von seiner Basis ab-
gemeillelte Osteochondrom kommt im allgemeinen
in toto oder in mehreren Stiicken zur pathologischen
Untersuchung. An der Schnittflache des in toto ent-
fernten Gebildes kann man die kortikalen und spon-
gidsen Anteile des Knochens erkennen, an der Tu-
moroberflache hingegen einen einige Millimeter, sel-
tener sogar 1-2 cm dicken Knorpeliiberzug, dessen
Farbe an normalen Hyalinknorpel der Gelenke erin-
nert. Diese Knorpelkappe ist manchmal von anné-
hernd gleichméaRiger Dicke; die Oberflache der im
hoheren Lebensalter entfernten Osteochondrome
kann knotig und der KnorpelUberzug an der Schnitt-
flache wechselnd dick sein. Im kndcherigen Anteil
ist das Periost verdickt, und nicht selten entstehen
in der Umgebung auch kleine Schleimbeutel, die bei
der Operation mitentfernt werden. lhre Hohlrdume
sind mit synovialem Endothel ausgekleidet, in ihren



Wanden ist Verkalkung, Ossifikation und Knorpel-
metaplasie wahrnehmbar.

Bei der histopathologischen Untersuchung kann
man die Knochensubstanz des Osteochondroms
beobachten, der kortikale und der spongidse Kno-
chen zeigt keine Besonderheiten. Die Spalten der
Spongiosagrundsubstanz sind von Fettmark ausge-
fullt. Bei der mikroskopischen Untersuchung ist die
Beobachtung der Knorpelkappe am wichtigsten. Sie
erinnert im jungeren Lebensalter an einen in Ent-
wicklung begriffenen, proliferierenden hyalinen
Knorpel, vor allem in den dem spongitsen Knochen
zugewendeten tieferen Bereichen. Die reguléren
Knorpelzellen zeigen eine organoide Struktur, In an-
deren Partien liegen die Knorpelzellen in der chon-
droiden Matrix erheblich weniger dicht. AnderKno-
chen-Knorpel-Grenze pflegt eine irregulare Kalkab-
lagerung und Knochenbildung stattzufinden (Abb.
26). Die chondroide Matrix zeigt zunéchst starke
Basophilie, dann erfolgt die Ossifikation der Knor-
pelsubstanz (Abb. 27). Das Ausmal der Verkalkung
und der Ossifikation ist von Fall zu Fall stark varia-
bel und h&ngt vom Reifezustand des Osteochon-
droms ab. Bei der histopathologischen Untersu-
chung ist jenen Bezirken erhdhte Aufmerksamkeit
zuzuwenden, in denen die Knorpelkappe gleichma-
Rig oder knotig verdickt erscheint, denn an diesen
Stellen kann eine maligne Entartung des Osteochon-
droms und die Entstehung eines peripheren Chon-
drosarkoms vor sich gehen. Mit gesteigerter Grind-
lichkeit sind die mit multiplen Exostosen einherge-
henden Félle histopathologisch zu untersuchen, fer-
ner solche Osteochondrome, die wegen der klinisch
oder réntgenologisch nachgewiesenen starken Gro-
Renzunahme des Gebildes entfernt wurden.

Differentialdiagnose: Gestitzt auf die Rontgen-
aufnahme bereitet die Diagnosestellung im allge-
meinen kein Problem. Besteht Verdacht auf den
multiplen Charakter der Verdnderung, empfiehlt es
sich, das gesamte Knochensystem zu untersuchen.
Die Abgrenzung vom sekundaren, peripheren Chon-
drosarkom und vom parostalen Osteosarkom ist
mitunter recht schwierig.

Therapie: Die chirurgische Behandlung kommt in
erster Linie dann in Frage, wenn die Geschwulst
Beschwerden verursacht, doch kann es auch aus
kosmetischen Griinden dazu kommen. Man rese-
ziere im Gesunden und achte darauf, dafl - um Re-
zidiven vorzubeugen - auch das Periost restlos ent-
fernt wird. Lichtenstein empfiehlt, den chirurgi-
schen Eingriff praventiv, zur Vermeidung der mali-
gnen Transformation, in jedem Fall auszufihren
(Abb. 28a-28d).

Prognose: Sie ist gunstig, doch sind die Patienten,
vor allem beim multiplen Osteochondrom, auf das
sorgféltigste zu Uberwachen und aufzufordern, un-
verziglich den Arzt aufzusuchen, wenn ihr unbe-
handeltes, symptomfreies Osteochondrom plétzlich
zu wachsen beginnt. Die Rezidivgefahr ist minimal.
Metastasen treten sogar im Falle sekundérer Chon-
drosarkome nur spat auf.

Die Symptome und vor allem das Roéntgenbild
sind dermafien eindeutig, dalR es sich erlbrigt, die
Aufmerksamkeit darauf zu lenken, wann an die
Mdglichkeit eines Osteochondroms gedacht werden
sollte.
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Abb. 20. 12J., $

a) und b) Das von der distalen Tibiametaphyse ausgehende,
sich flach vorwdlbende Osteochondrom disloziert die
Fibula
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Abb. 21. 15, ¢ Abb. 22. 17 J.,

Von der distalen Feniurdiaphyse geht ein Osteochon- Der schlanke Stiel des von der proximalen Humerusmeta-
drom aus. Auf dem schlanken, nach distal gelegenen physe ausgehenden Osteochondroms ist distalwérts ge-
Stiel setzt sich die Knochenstruktur des Femurs fort. richtet. Sog. »umgekehrte Kleiderhakenform«

Sog. »Kleiderhakenform«
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Abb. 23. 24 J,, <

a) Vom Processus transversus des 4. Lendenwirbels ausgehendes, den
Ausgangsort verdeckendes Osteochondrom mit unregelméfigem Rand
und inhomogener sklerotischer Struktur

b) 4 Jahre nach der Resektion angefertigte Kontrollaufnahme
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Abb. 24. 40 J., $

a) Von der Tibia ausgehendes grofRes Osteochon-
drom mit unregelmaBigem Rand und inhomoge-
ner Struktur, das den Verdacht auf maligne Trans-
formation erweckt

b) Auf der 4 Jahre nach der Resektion angefertig-
ten Kontrollaufnahme ist kein Rezidiv zu sehen
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Abb. 25. 19J., $

a) Vom Tuberositas tibiae geht ein kleines gestieltes
Osteochondrom aus

b) Auf der 3 Monate spéater angefertigten Aufnahme
Wachstum der L&sion, ungleichméaBiger Rand und in-
homogen gewordene Struktur
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Abb. 26. Osteochondrom

An der Grenze zwischen Knorpelkappe und spongiésem Knochen Verkalkung
und Ossifikation der Knorpelgrundsubstanz (Vergr. 80fach)

Abb. 27. Osteochondrom

Verkalkungs- und Knochenbildungsprozesse im zervikalen Teil des Osteochon-

droms. In den ossifizierten Bezirken, zwischen den Trabekeln, an Kapillaren reiches,
lockeres Bindegewebe (Vergr. 160fach)
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Abb. 28. 913, ?

a) Die proximale Humerusmetaphyse wird
vom Osteochondrom deformiert

b) Die nach 3 Jahren angefertigte Aufnahme
zeigt hochgradige Progression

¢) Rontgenaufnahme nach der Resektion

d) 5 Jahre nach der Operation angefertigte
Kontrollaufnahme
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Chondrome
Enchondrom

Das Enchondrom ist das chondrogenetische, semi-
maligne Hamartom der kurzen Réhrenknochen, das
bevorzugt in den Handknochen auftritt, langsam
wéchst und keine Neigung zur Invasion zeigt. Es ist
aus hyalinem Knorpel aufgebaut, in dem fokale Ver-
kalkungen Vorkommen. Maligne Entartung des
Enchondroms ist sehr selten.

Synonyme: Chondrom (diese Bezeichnung bietet
dem Kliniker keine Anhaltspunkte fiir die Behand-
lung und die Prognose), zentrales Chondrom (es ist
sinnvoller, diesen Terminus den potentiell malignen
Enchondromen der langen Réhrenknochen vorzu-
behalten), Myxom, Myxochondrom (diese sind Be-
griffe der Pathologie, die Prognose der Enchondro-
me der kurzen Réhrenknochen ist auch bei derarti-
gen histologischen Bildern im allgemeinen gunstig).

Das juxtakortikale Chondrom wird zwischen Pe-
riost und Knochen bzw. im Periost, das paraartiku-
lare Chondrom indessen im Bereich der Gelenkkap-
sel lokalisiert. Das multiple Chondrom heift En-
chondromatose. Die auf eine Seite beschrénkte
Form der Enchondromatose ist die Olliersche
Krankheit oder Dyschondroplasie und geht mit der
Verkurzung der betroffenen Extremitdt einher. Die
mit der Ha&mangiomatose der Haut kombinierte
Enchondromatose ist das Maffucci-Syndrom. Als
seine Entstehungsursache wird eine Stdorung der en-
chondralen Ossifikation angenommen, bei der die
persistierenden Knorpelreste spontan zu wuchern
beginnen.

Haufigkeit: Dies ist der haufigste Tumor der kur-
zen Roéhrenknochen der Hand. Nach o an1in (1967)
betrdgt der Anteil der Enchondrome im Kranken-
gut der Mayo-Klinik 10,4% der gutartigen Ge-
schwilste. Im Material des hollandischen Committee
on Bone Tumours sind 4% samtlicher primdrer
Knochentumoren (mit Ausnahme des Myeloms)
Enchondrome.

Altersverteilung: Enchondrome kommen injedem
Lebensalter vor, doch sind sie im Kindesalter und
vorgeriickten Alter selten.

Lokalisation: Pradilektionsstellen bilden die
Handknochen, vor allem die proximalen Phalangen
und die Metakarpi, die basisnahen Teile der Kno-
chen.

Symptome: Enchondrome kdnnen vollkommen
asymptomatisch verlaufen, doch auch maRige

56

Schwellung sowie Bewegungseinschrankung verur-
sachen. Haufig fihren sie die Verdinnung und Vor-
wolbung der Kortikalis herbei und bewirken da-
durch eine pathologische Fraktur.

Rontgenbefund: Umschriebene, zentrale, zystische
Aufhellung in der Metadiaphyse der Knochen. Die
intraossare zystische Aufhellung zeigt infolge der
Kalzifikation des Tumorgewebes eine schaumige
Struktur (Abb. 29a-20c).

Pathologische Anatomie: Histologisch ist das En-
chondrom mit dem zentralen Chondrom identisch,
s. S. 59-60.

Differentialdiagnose: Das Enchondrom ist von
der juvenilen Knochenzyste abzugrenzen. Diese
kommt, besonders im jugendlichen Alter, auch in
den kurzen Rdéhrenknochen vor, doch besitzt sie in
der Regel keine schaumige Struktur (Abb. 30). Bei
der Spina ventosa ist die gesamte Struktur des befal-
lenen Knochens atrophisch, der Gelenkspalt ein-
geengt, und der ProzeR kann auch auf die benach-
barten Knochen tbergreifen. Die Diagnose des eosi-
nophilen Granuloms 188t sich mit Hilfe der histolo-
gischen Untersuchung sicherstellen (Abb. 31).

Es steht auBer Frage, daR eine maligne Entartung
auch bei den Enchondromen der kurzen Rohren-
knochen vorkommt. Die GréRRenzunahme des Chon-
droms, die Kortikalisdestruktion sowie der ver-
schwommene Rand lenken die Aufmerksamkeit da-
rauf (Abb. 32a und 32b).

Therapie: Sorgfaltige Exkochleation und Ausfil-
lung mit Knochenspénen ist das Verfahren der
Wahl. Bei Knorpelgeschwiilsten ist besonders pein-
lich darauf zu achten, daR im Operationsfeld keine
Tumorteile Zuriickbleiben (s. Abb. 29a-29c).

Prognose: Sie ist gunstig, nach der Operation fin-
det im allgemeinen ein volliger Umbau statt. Das
Auftreten eines Rezidivs kann u. U. ein Hinweiszei-
chen auf maligne Entartung sein.

Diagnostische Merkmale des Enchondroms:

1. Erwachsenenalter;

2. schmerzhafte Schwellung Uber den kurzen
Rohrenknochen der H&nde oder FiRe, bereits ge-
ringfligige Traumen fihren zu pathologischer Frak-
tur;

3. im Rontgenbild sieht man eine intraossére, zy-
stische Aufhellung von schaumiger Struktur, wo-
durch der Knochen aufgetrieben, die Kortikalis ver-
dunnt wird.



Abb. 29. 34 J., ?

a) Die Metadiaphyse des 4. Metakarpus ist aufgetrieben,
intraossar ist eine zystische Aufhellung von schaumiger
Struktur zu sehen. Das Enchondrom fihrte eine patholo-
gische Fraktur herbei

b) Kontrollaufnahme nach der Operation

c) Auf der 6 Jahre spéter angefertigten Aufnahme volliger
Umbau
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Abb. 30. 17 J,, <

Multilokulére zystische Aufhellung in der Diaphyse
der Grundphalanx des 4. Fingers, die Kortikalis ist ver-
dinnt und vorgewdlbt. Die fir das Enchondrom typi-
sche fleckig-schaumige Struktur ist nicht zu sehen. Hi-
stologisch gesicherte Dg.: juvenile Knochenzyste

Abb. 31. 17 J.,, <

Der 5. Metakarpus ist aufgetrieben. An Stelle des Kno-
chengewebes eine Zyste mit kammeriger Struktur. Die
Kortikalis ist destruiert. Pathologische Dg.: eosino-
philes Granulom. Aufgrund des Rdntgenbildes IaRt
sich die Verdnderung vom Enchondrom nicht abgren-
zen



a

Abb. 32. 64 J., ?

a) Die Grundphalanx des 2. Fingers ist spindelig aufgetrieben, die Kortikalis verdinnt.
Intraossdr ist eine Zyste mit schaumig-kalkiger Struktur erkennbar. Histologische Dg.:

Enchondrom

b) 2 Jahre nach Exkochleation mit Knochenspanfullung radikale Reoperation wegen
chondrosarkomatéser Umwandlung

Zentrales bzw. rumpfnahes Chondrom

Diese Form stellt eine potentiell maligne chondro-
matdse Geschwulst der langen Réhrenknochen, der
Wirbelséule, des Beckens sowie des Schultergirtels
dar. Histologisch ist sie identisch mit dem Enchon-
drom. Sie kann enorme Ausmale erreichen, da die
GroRenzunahme der Geschwulst mit dem Abschluf3
des epiphyséren Wachstums nicht aufhort.

Altersverteilung: Sie tritt eher im Erwachsenen-
alter auf.

Lokalisation: Im metaphysaren Bereich und in
der Diaphyse der langen Réhrenknochen sowie in
den flachen Knochen (besonders in Rumpfnéhe).

Symptome: Aufeinen langeren Zeitraum, Monate
evtl. Jahre, zuriickreichende méaRige Schmerzen, die
parallel mit dem Tumorwachstum zunehmen. In der

verdinnten Kortikalis kann eine pathologische
Fraktur eintreten.

Rontgenbefund: Abgegrenzte, die Knochensub-
stanz zum Grofiteil oder gar in ganzer Breite ein-
nehmende, inhomogene, evtl, mehrkammerig-zysti-
sche Aufhellung von schaumiger Struktur, in der
infolge der Verkalkung des Tumorgewebes Areale
mit strahlendichten Fleckschatten zu finden sind.
Bei langsamer Progression ist periostale Knochen-
neubildung erkennbar, die hdufig durch die Kortika-
lisinfraktion sekunddr bedingt ist.

Pathologische Anatomie: Die vom Knorpelgewebe
ausgehenden Geschwilste erinnern makroskopisch
an normalen hyalinen Knorpel. Sie sind von weil3-
hellblauer Farbe, leicht transparent und fuhlen sich
dicht-knorpelig an. Diese Eigenschaften sind auch
im Kirettagematerial zu erkennen, das aus dem
Knochen entfernt und dem Pathologen zur Unter-
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suchung zugesandt wird. H&ufig fallt die lobulére
Struktur der Knorpelgeschwulst auf. Neben gleich-
maRig homogenen Chondromen kommen nicht sel-
ten auch solche Knorpelgeschwiilste zur Beobach-
tung, in denen die Verkalkung oder die muzindse
Umwandlung vereinzelter Partien schon bei der
makroskopischen Untersuchung auffallt. Der Pa-
thologe verfahrt dennoch richtig, wenn er allein auf-
grund des makroskopischen Bildes keine Stellung
fur die benigne oder maligne Beschaffenheit der Ge-
schwulst nimmt. Die Beurteilung der Dignitat ist
selbst mit Hilfe des histologischen Befundes nicht
immer leicht. In Anbetracht der potentiellen Mali-
gnitat der Enchondrome sowie der zentralen Chon-
drome erfordern diese Tumoren eine sehr eingehen-
de histologische Bearbeitung sowohl bei der Unter-
suchung des Kirettagematerials als auch der in toto
entfernten Geschwulst.

Die Grundstruktur der intraossar entstehenden
Chondrome ist &hnlich dem normalen hyalinen
Knorpel, jedoch ohne dessen organoider Anord-
nung (Abb. 33). Die Knorpelzellen sind in der
Grundsubstanz in kleinere Gruppen angeordnet
oder weniger dicht, vereinzelt gelagert. Es kommen
zellreiche wie auch zellarme Partien vor. Mehrker-
nige Knorpelzellen sind selten. Die makroskopisch
h&ufig wahrnehmbare gelappte Struktur fallt auch
bei der histologischen Untersuchung auf. Mikrosko-
pisch ist das Chondrom gegen den umgebenden
Knochen scharf abgegrenzt. Die mikroskopischen
peripheren Lobuli liegen haufig zwischen den Spon-
giosabdlkchen der Umgebung, doch folgt dies nicht
aus dem invasiven Charakter der Geschwulst. Die
Randteile der Lobuli sind oft zellreicher als die zen-
tralen Partien. Die peripheren Lobuli sind héufig
von Bindegewebsstrangen wechselnder Dicke umge-
ben.

In der Substanz des Enchondroms sowie des zen-
tralen Chondroms kommt es nur selten zur Verkal-
kung des hyalinen Knorpels und zur Knochenbil-
dung an chondromatdser Basis. Ein nicht seltenes
Geschehen ist hingegen die muzinése Umwandlung
der Grundsubstanz, in deren Gebiet die Knorpelzel-
len verschwinden. Die Geschwulst wird an diesen
Stellen weich, gallertartig, sogar kleine Kavitaten
konnen entstehen. Diese regressiv-degenerativen
Veranderungen deuten indessen nicht auf Maligni-
tat. Die Enchondrome und zentralen Chondrome
kdénnen Uber einen langen Zeitraum unentdeckt blei-
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ben, nicht selten stellen sie einen radiologischen Zu-
fallsbefund oder Obduktionsbefund dar.

Die Gefahr der malignen Transformation ist in-
dessen bei diesen Geschwiilsten wesentlich groRer
als bei den Osteochondromen (Abb. 34).

Bei der elektronenmikroskopischen Untersuchung
sind in den Zellen des Chondroms haufig dege-
nerative Verdnderungen zu sehen (Abb. 35a und
35b).

Differentialdiagnose: Bisweilen lassen sich die
Chondrome von den anderen Knorpelgeschwiilsten
schwer abgrenzen.

Bei den Knorpelgeschwilsten bedarf es zur Dif-
ferentialdiagnose sowie zur Beurteilung ihrer Digni-
tat besonders groBRer Sorgfalt. In erhdhtem MaRe
gilt dies fiir die Chondrome atypischer Lokalisation.
Infolge der Degeneration der Grundsubstanz sind
im Tumorgewebe beijedem Differentiationsgrad, d.
h. bei den Osteochondromen, Enchondromen, zen-
tralen Chondromen, Chondroblastomen, Chondro-
myxoidfibromen und Chondrosarkomen, verkalkte
Bezirke unterschiedlicher GroRe, Form und Anzahl
zu sehen.

Therapie: Angesichts seiner potentiellen Maligni-
tat empfiehlt es sich, den Tumor, wenn maglich, in
toto, im Gesunden zu entfernen, d. h. eine Resek-
tion, evtl, eine plastische Resektion auszufiihren
oder, bei entsprechender Lokalisation, eine Endo-
prothese zu verwenden (Abb. 36a-36c¢).

Prognose: Rezidive undchondrosarkomatéseUm-
wandlung sind haufig.

Man muf damit rechnen, dal Chondrome immer
zu Rezidiven neigen und im Verlauf der Rezidivie-
rung ihre maligne Umwandlung mdglich ist. Dies
gilt vor allem fir die Knorpelgeschwiilste des Bek-
kens und des Schultergdirtels.

Vermag der Pathologe die DignitdtderGeschwulst
nicht zu beurteilen, so muf dies nach Lichtenstein
und sarre der Kliniker tun, und zwar aufgrund
folgender Kriterien:

1 intraossédre Chondrome der langen Rd&hren-
knochen sind stets auf Malignitat verdachtig;

2. periphere Chondrome grofler Ausdehnung
sind als maligne Tumoren zu betrachten;

3. Uber einen langen Zeitraum bestehende kleine
Chondrome sind im allgemeinen gutartig.



Abb. 33. Enchondrom
An normales hyalines Knorpelgewebe erinnerndes, zellreiches Areal mit unge-
ordneten Knorpelzellgruppen (Vergr. 120fach)

Abb. 34. Aus einem zentralen Chondrom entstandenes Chondrosarkom
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Abb. 35. Chondrom

a) Uberaltete differenzierte Knorpelzeile von gut sichtba-
rem Knorpelhofumgeben. In der Interzellularsubstanz sind
mineralisierte dunkle Schollen wahrnehmbar (Pfeile). Der
Golgi-Apparat (G) ist gut entwickelt, etwas vakuolisiert.
Die Membranprofile des endoplasmatischen Retikulums
(ER) sind gedunsen. Glykogenansammlung (GL) im Zyto-
plasma (Vergr. 9 300fach)

b) Schwer degenerierte Knorpelzelle im Chondrom. Die
Zysternen des endoplasmatischen Retikulums sind kon-
fluiert, aus der Zytoplasmagrundsubstanz sind nur ein
schmaler peripherer Streifen sowie einige Inseln geblieben.
Im hellen Zellanteil liegt angelagertes, doch nicht ange-
farbtes Glykogen. Im Interstitium ist Mineralisation zu
beobachten (Vergr. 13 200fach)
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5 Knochengeschwilste

Abb. 36. 60 J., <

a) Im Trochanter maior kammerig-zystische Aufhellung.
Die Kortikalis ist verdinnt und ausgebuchtet

b) Progression des Prozesses mit pathologischer Fraktur
¢) Histologisch erwies sich die Geschwulst als Chondro-
sarkom. In Anbetracht des Alters des Patienten wurde die
Resektion unter Anwendung einer Austin-Moore-Pro-
these ausgefiihrt



Echte Knochengeschwillste

Osteoblastom

Das Osteoblastom ist ein seltener, solitérer, osteo-
blastischer Tumor, der aus vaskuldarem, knochenbil-
dendem mesenchymalem Gewebe aufgebaut ist und
zahlreiche Osteoblasten enthilt.

Synonyme: Riesenosteoid-Osteom (giant osteoid
osteoma) (dieser Name weist auf den nahen Zusam-
menhang mit dem Osteoid-Osteom hin), osteogenes
Fibrom (birgt die Gefahr einer Fehlinterpretation in
sich im Sinne eines ossifizierenden Fibroms oder
fibrosen Osteoms, einer eigenartigen, mit Verkal-
kung einhergehenden Form der fibrésen Dysplasie
in der Maxilla und Mandibula).

Erstmals wurde es von Jaffe und Mayer (1932)
beschrieben. Der Name Osteoblastom wurde von
Jaffe und von Lichtenstein 1956 voneinander un-
abhingig, jedoch gleichzeitig gepragt. Ubereine ma-
ligne Umwandlung haben mehrere Autoren berich-
tet (Mayer 1967, Schulze 1968).

Haufigkeit: Es ist eine seltene Geschwulst. Dah-
1in (1967) fand, daRB es in der Mayo-Klinik weniger
als 1% der primdren Knochengeschwilste aus-
macht. Im Krankengut des hollandischen Committee
on Bone Tumours waren 2,3 % sdmtlichen Knochen-
tumoren (mit Ausnahme des Myeloms) Osteobla-
stome. Bisher wurden in der Literatur etwa 200
Félle mitgeteilt.

Geschlechtsverteilung: Ménner werden etwas hdu-
figer befallen als Frauen.

Altersverteilung: Osteoblastome kommen eher in
jungeren Altersklassen vor - zu 80% vor dem 30.
Lebensjahr -, doch finden sie sich auch bei alteren
Individuen.

Lokalisation: Sie kénnen in jedem Knochen Vor-
kommen, doch sind sie in der Mehrzahl der Fille -
etwa 40% - in der Wirbelsdule, in den Wirbelbdgen
und Dornfortsatzen, lokalisiert, In den langen Roh-
renknochen treten sie vorwiegend diaphysar und
metaphysar auf, in der Epiphyse nur selten. Sie kon-
nen sowohl die Kortikalis als auch das Knochen-
mark ergreifen.
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Symptome: Geraume Zeit bestehende leichte lo-
kale Schmerzen, maRiges Unbehagen, Schwellung
tber dem Tumor. Bei gelenknaher Lokalisation ver-
ursacht der Tumor Bewegungseinschrankung. Bei
Lokalisation in der Wirbelsdule kommt es zu einer
antalgischen Zwangshaltung, und in solchen Fallen
stehen evtl, neurologische Erscheinungen imVorder-
grund.

Rontgenbefund: Man sieht einen strahlendurch-
lassigen Herd, der groRer ist als beim Osteoid-Oste-
om. In diesem Herd sind je nach dem Verkalkungs-
grad des osteoiden Gewebes fleckférmige Verschat-
tungen vorhanden. Die Expansion der Kortikalis,
der gegeniiber der Umgebung abgrenzende reaktive
sklerotische Randsaum, der schmaéler ist als beim
Osteoid-Osteom, bieten bei der Diagnosestellung
eine Hilfe. Ahnlichkeit mit der aneurysmatischen
Knochenzyste und mit dem Riesenzelltumor kann
bestehen. Bizarre Lé&sionen in der Wirbelséule ju-
gendlicher Individuen, die gutartig erscheinen und
keine radiologische Besonderheiten aufweisen, spre-
chen mit hoher Wahrscheinlichkeit fir ein Osteo-
blastom. Schichtaufnahmen sind - vor allem bei Sitz
in der Wirbelsdule - bei der Klarstellung der Tumor-
ausdehnung und des AusmaRes der Ossifikation auf-
schluBreich. Die Angiographie zeigt eine reaktive
Hyperdmie (Abb. 37a und 37b).

Pathologische Anatomie: Die makroskopische Er-
scheinungsform des benignen Osteoblastoms erin-
nert an das Gewebe des Osteoid-Osteoms; die Tu-
morsubstanz ist von braunroter oder grauroter Far-
be, hyperdmisch, brichig, kleinere dichtere Areale
kommen in ihr vor. In den seltenen Féllen, in denen
die Geschwulst mitsamt der Umgebung in toto ent-
fernt wurde, liel sich beobachten, dafl das Osteo-
blastom einen weniger ausgeprégten sklerotischen
Rand aufweist als das Osteoid-Osteoin. Bei der
exakten Diagnosestellung kommt derhistologischen
Untersuchung eine erheblich groRere Bedeutung zu.

Far das mikroskopische Bild ist die Entstehung
osteoiden Gewebes und das dulRerst zellreiche, vas-
kulare Stroma kennzeichnend. Am Rande der Oste-
oidbalkchen liegen dicht beieinander groRe Osteo-



blaster) mit chromatinreichen Zellkernen (Abb. 38).
In vereinzelten Bezirken sieht man die Bildung l&ng-
licher graziler Osteoidbalkchen, in denen Kalkab-
lagerung stattfindet. An anderen Stellen entstehen
kurze, dicke Osteoidtrabekel mit hochgradiger Ver-
kalkung und Ossifikation (Abb. 39). Somit ist das
mikroskopische Bild durch eine recht wechselvolle,
mit Osteoid- und Knochenproduktion einhergehen-
de, osteoblastische Proliferation gekennzeichnet. In
sdmtlichen Bezirken fallt jedoch die aulerordentlich
zellreiche osteoblastische Wucherung auf, die zwi-
schen den verknocherten Trabekeln des Osteoid-
Osteoms fehlt. Die osteoblastischen Zellgruppen
mit groBen dunklen Zellkernen weisen mitunter
einen derart hochgradigen Zellreichtum auf, daB
der Verdacht auf ein Osteosarkom aufkommen kann
(Abb. 40), besonders, wenn sich ab und zu auch
mitotische Formen finden. Im zellreichen Stroma
sind an vielen Stellen Riesenzellen vom Osteokla-
stentyp zu sehen, die zuweilen so zahlreich sind wie
in den Osteoklastomen. Auch dinnwandige Kapil-
laren sind reichlich vorhanden, ferner manchmal
geringe Blutungen und Hamosiderinablagerungen.

Aufgrund ihrer histologischen Kennzeichen wei-
sen die benignen Osteoblastome und die Osteoid-
Osteome viel Ahnlichkeit auf. Beide Prozesse gehen
mit Proliferation des osteoblastischen Mesenchyms
sowie mit Osteoid- und Knochenbildung einher. Ihr
biologisches Verhalten und ihre Heilungstendenz
sindjedoch verschieden. Hierauf weist auch der Um-
stand, daf in einigen klinisch und histologisch wohl-
dokumentierten Féllen die maligne Umwandlung
des Osteoblastoms nachgewiesen werden konnte.
Somit muB man - wenn auch selten - auch mit dieser
Mdglichkeit rechnen. In der tberwiegenden Mehr-
heit der Félle ist jedoch das Osteoblastom, trotz der
reichlichen Zellproliferation, eine nur lokal destruk-
tive, biologisch und histologisch jedoch gutartige
Geschwulst.

Differentialdiagnose: In Anbetracht der Ahnlich-
keit des histologischen Bildes steht das Osteobla-
stom mit dem Osteoid-Osteom in engstem Zusam-
menhang, doch die Anamnese des Osteoblastoms
ist 1anger, weil die Schmerzen maRiger, der Nidus
groBer, die Sklerose der Umgebung weniger ausge-
pragt sind als beim Osteoid-Osteom. Der Brodie-
AbszeR tritt im allgemeinen nach abgeklungener

5

Osteomyelitis ohne alarmierende klinische Sympto-
me auf und ist vor allem in der proximalen und di-
stalen Tibiametaphyse zentral lokalisiert, in der
Nachbarschaft des Wachstumsknorpels, als kleiner,
runder oder ovaler, Eiter enthaltender Hohlraum
mit sklerotischem Rand. Er kann mit einer soliden
periostalen Reaktion einhergehen, und die fiir das
Osteoblastom typische fleckige Verschattung fehit.
Das Alter der Kranken mit Riesenzelltumoren und
Osteoblastomen kann &hnlich sein, die Lokalisation
der beiden Erkrankungen ist jedoch abweichend.
In der Wirbelsdule sind Riesenzelltumoren eine Sel-
tenheit, und wenn sie Vorkommen, dann haben sie
im allgemeinen im Wirbelkdrper ihren Sitz. In der
Fibula, in den Hand- und FuBknochen kommen
beide Geschwulstarten vor, doch fehlt beim Riesen-
zelltumor die kompakte fleckige Verschattung des
Osteoblastoms. Fehldeutungen im Sinneeines Osteo-
sarkoms sind mdglich, wenn der Pathologe gezwun-
gen ist, allein aufgrund des histologischen Bildes
eine Diagnose zu stellen. Die Abgrenzung gegenuber
dem benignen Chondroblastom ist réntgenologisch
kaum mdglich, doch die histologische Untersuchung
klart die Sachlage.

Therapie: Chirurgisches Vorgehen: Exkochlea-
tion oder Exzision. Rezidive sind selten, kommt es
dennoch dazu, kann man die Kirettage wiederho-
len.

Prognose: Sie ist glinstig, jedoch in Anbetracht
der Mdglichkeit einer malignen Transformation ist
die sorgfaltige Nachbeobachtung der Kranken er-
forderlich.

Diagnostische Merkmale des Osteoblastoms:

1 Kindesalter und Pubertatsalter, im allgemeinen
vor dem 30. Lebensjahr;

2. lange, evtl, auf Jahre zuritickreichende Anam-
nese, maRige Schmerzen, Unbehagen, bei Lokalisa-
tion in der Wirbelséule antalgische Zwangshaltung,
neurologische Erscheinungen;

3. im Rontgenbild sieht man, in erster Linie in
den Wirbelbdgen, den Dornfortsitzen sowie in der
Diaphyse und Metaphyse der Réhrenknochen einen
intraossaren, strahlendurchldssigen Herd von flecki-
ger Struktur, der von méaRiggradiger Sklerose um-
sdumt ist.
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Abb. 37. 14 J., $
a) und b) Im Wirbelbogen des C6 ein - auf der
Schichtaufnahme besonders gut sichtbares - rundes,
abgegrenztes, unregelmdRiges Osteoblastom  mit
fleckiger Struktur



Abb. 38. Benignes Osteoblastom
Im zell- und geféalreichen osteoblasti-
schen Mesenchymgewebe sind Osteoid-
bélkchen zu sehen, die von dicht ne-
beneinander liegenden  Osteoblasten
umsdumt sind (Vergr. 120fach)

Abb. 39. Benignes Osteoblastom

Ein anderes reprasentatives Tumor-
areal. In den gedrungenen Osteoid-
balkchen Kalkablagerung und Ossifi-
kation (Vergr. 120fach)

Abb. 40. Benignes Osteoblastom
Derbes, verkalkendes osteoides Ge-
webe, von zellreicher, osteoblastischer
Proliferation umgeben (Vergr. 480-
fach)

69



Chondroblastom

Das Chondroblastom ist ein chondroblastischer,
typisch epiphysérer Tumor, der sich zu Knorpel oder
zu chondroidem Gewebe differenziert und Riesen-
zellen enthélt.

Synonyme: Codman-Tumor (Codman hat aus
dem Registry of Bone Sarcomé 9 Falle gesammelt
und analysiert und diese als fiir die proximale Hu-
merusepiphysecharakteristischechondromatése Rie-
senzelltumoren erstmalig zusammenfassend be-
schrieben), epiphysares Chondroblastom, epiphysé-
rer chondromatdser Riesenzelltumor, knorpelhalti-
ger Riesenzelltumor, verkalkender Riesenzelltumor,
chondromatoses Osteoklastom.

Jaffe und Lichtenstein haben 1942 diese Ge-
schwilste von den genuinen Riesenzelltumoren ab-
gegrenzt. Von Zeit zu Zeit taucht die Meinung auf,
daR es ein malignes bzw. sich bdsartig umwandeln-
des Chondroblastom gibt.

Héaufigkeit: Das Chondroblastom ist eine seltene
Tumorart. pan1in (1967) fand im Krankengut der
Mayo-Klinik, bezogen auf sadmtliche Knochen-
tumoren, eine etwa 1%ige Haufigkeit. Im Material
des holldndischen Committee on Bone Tumours
waren 3% séamtlicher Knochentumoren, mit Aus-
nahme des Myeloms, Chondroblastome.

Geschlechtsverteilung: Ménner werden etwas hdu-
figer befallen als Frauen.

Altersverteilung: Chondroblastome treten zumeist
zwischen dem 10. und 20. Lebensjahr auf, im Ge-
gensatz zu den Riesenzelltumoren, die unter 20
Jahren als Seltenheit gelten.

Lokalisation: Sie treten bevorzugt in den langen
Rohrenknochen, berwiegend in der Epiphyse der
Kniegegend auf, doch haben wir wie auch andere
Autoren auch in der Epiphyse des Femurkopfes
Chondroblastome beobachtet. Sekundér kann sich
der Tumor auch auf die Metaphyse ausdehnen oder
in die Gelenkhdhle einbrechen.

Symptome: Folgen der epiphyséren Lokalisation
sind Schmerzen, Schwellung (sekundéare Synovitis),
Bewegungseinschrankung und Atrophie der umge-
benden Muskulatur. Aufgrund dieser Symptome
wird das Chondroblastom leicht als Arthritis oder
als ein Knochengelenksprozel tuberkulotischer Ge-
nese fehlgedeutet. Die Anamnese ist lang, reicht auf
Monate oder gar auf ein Jahr zuriick. Dies gilt als
ein Zeichen der Gutartigkeit des Prozesses.
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Rontgenbefund: Epiphysar ist eine zumeist zentra-
le, mit sklerotischem Rand umgebene, runde oder
ovale Aufhellung zu sehen, die infolge der Kalzifika-
tion des Tumorgewebes eine fleckige Struktur auf-
weist. Sekunddr dringt der Tumor in die Metaphyse
ein oder nach Durchbrechung des Gelenkknorpels
in das Gelenk und in die umgebenden Weichteile.
Uber die Ausdehnung der Veranderung gibt manch-
mal nur die Schichtaufnahme entsprechende Aus-
kunft (Abb. 41a und 41b; 42a-42c).

Pathologische Anatomie: Der Tumor ist von der
Umgebung gut abgegrenzt, der umgebende Kno-
chen bildet zuweilen einen ausgeprégten skleroti-
schen Randsaum. Das graue, dichte Tumorgewebe
erinnert an einzelnen Stellen an Knorpelgewebe.
Kleine, brockelige Bezirke an der Schnittflache wei-
sen auf die Kalzifikation im Tumorgewebe hin. Es
finden sich kleine, meist peripher gelegene Zysten.
Der Tumor ist mitunter gelappt, der Rand bogenfor-
mig gezackt, wodurch die Verdnderung bereits ma-
kroskopisch fiir einen vom Knorpelgewebe ausge-
henden Tumor charakteristisch ist.

Histologisch sind fiir die Geschwulst zwei mit-
einander eng verbundene Strukturen charakteri-
stisch (Abb. 43). Die eine ist ein zellreiches, mehr-
kernige Riesenzellen enthaltendes Gewebe, das der
Struktur des Osteoklastoms zum Verwechseln &hn-
lich ist. Die andere typische Struktur ist das im Tu-
mor wahrnehmbare Knorpelgewebe. Die Riesenzel-
len enthaltenden Areale sind zellreich und bestehen
aus runden oder polygonalen Zellen. An diesen Stel-
len kénnen unschwer mitotische Formen entdeckt
werden, wenn auch nicht allzu viele. Die Zellen ver-
flgen Uber deutlich erkennbare Zellgrenzen, was als
charakteristisch gilt. In einzelnen Bezirken sind die
Zellen langlich,spindelférmig,undes entstehen zell-
armere, fibrotische Partien. Zerstreut finden sich
- in einzelnen Arealen in groBer Anzahl - mehrker-
nige Riesenzellen, die morphologisch mit den Rie-
senzellen der Osteoklastome identisch sind. Es kom-
men aber auch grofRe, mehrkernige Makrophagen
zur Beobachtung, vor allem in den Randteilen der
knorpeligen Bezirke.

Ein anderes Charakteristikum der Geschwulst ist
eine chondroide Grundsubstanz, in dem sich Knor-
pelgewebe verschiedenen Reifegrades differenziert.
Stellenweise sind die Zellen des Knorpelgewebes
klein, rund oder etwas elongiert, ein umgebender
Knorpelhof ist nicht zu sehen. An anderen Stellen
entspricht das Bild reifem hyalinem Knorpel mit
einem die Zellen umgebenden Knorpelhof und ho-
mogener Zwischensubstanz (Abb. 44). Die zellula-



ren, Riesenzellen enthaltenden Partien sind von den
chondroiden Bezirken abgegrenzt, obwohl mehrker-
nige Riesenzellen hufig auch in den Randteilen der
knorpeligen Areale zu finden sind. Besonders in den
chondroiden Anteilen kénnen degenerative und ne-
krotische Veranderungen entstehen, und in diesen
Bezirken kommt es zur Ablagerung von Kalksalzen
(Abb. 45). Fur die histologische Struktur des Tu-
mors sind diese feinen Kalkflecken recht typisch.
Seltener kommt es auch zu Osteoid- bzw. Knochen-
bildung. In Anbetracht der myxoiden Beschaffen-
heit der knorpeligen Areale wird von vielen Patho-
logen ein naher Zusammenhang zwischen dem
Chondroblastom und dem chondromyxoiden Fi-
brom angenommen. Aufgrund seines histologischen
Bildes entspricht das Chondroblastom einem gutar-
tigen, chondroiden Tumor. Die zellreichen, zahl-
reiche Riesenzellen enthaltenden Partien kdnnen in
einzelnen Fallen den Eindruck eines malignen Rie-
senzelltumors erwecken. Das unterschiedliche Dif-
ferenzierungsgrade zeigende chondroide bzw. Knor-
pelgewebe kann evtl, den Verdacht aufkommen las-
sen, dal es sich um ein Chondrosarkom handelt.

Die Knorpelzellen des Chondroblastoms weisen
bei der ultrastrukturellen Untersuchung erhebliche
Abweichungen gegentber den normalen Knorpel-
zellen auf. In den niedrigen Differenzierungsgrad
zeigenden Knorpelzellen sind unterschiedliche dege-
nerative Verénderungen zu beobachten (Abb. 46a-
46d).

Differentialdiagnose: Die wichtigste Aufgabe be-
steht in der Abgrenzung des Chondroblastoms vom
Chondrosarkom. Fehlbeurteilungen in diesem Sinn
kommen in erster Linie dann vor, wenn dieDiagnose
allein aufgrund des histologischen Befundes gestellt
wird und man versdumt, diesen mit den klinischen
und radiologischen Erscheinungen in Einklang zu
bringen. Riesenzelltumoren kommen eher bei Pa-
tienten hoherer Altersgruppen vor, nach dem 20.

Lebensjahr, sie sind von groRerer Ausdehnung, hau-
fig multilobuldr und transparenter. Die flr das
Chondroblastom charakteristischen Kalkflecke feh-
len beim Riesenzelltumor. Das chondromyxoide
Knochenfibrom tritt gleichfalls nach AbschluBR des
Korperwachstums auf und ist in der Metaphyse
oberflachlich lokalisiert. Die juvenile Knochenzyste
ubergreift nur in Ausnahmeféllen auf die Epiphyse.
Das nichtossifizierende Knochenfibrom und der
subperiostale Kortikalisdefekt stellen h&ufig mul-
tiple L&sionen dar mit typisch metaphysarem, ex-
zentrischem Sitz. Die Ausdehnung der aneurysmati-
schen Knochenzyste ist im allgemeinen groRer, sie
ist hdufig exzentrisch gelegen, progrediert rascher
und man sieht in ihr keine Kalzifikation. Mitunter
1&Bt sich das Chondroblastom oh ne sorgféltige Ront-
genuntersuchung schwer von der Arthritis abgren-
zen.

Therapie: Eine Exkochleation mit Knochenspan-
fullung des Defektes ist im allgemeinen ausreichend.
Bei Einbruch in die Gelenkhdhle kann eine Resek-
tion oder eine mit Arthrodese verbundene Resektion
notwendig werden.

Prognose: Sie ist durchaus glnstig, Rezidive sind
selten. Wie bei allen Knorpeltumoren ist die Mdg-
lichkeit der malignen Umwandlung auch beim
Chondroblastom nicht ausgeschlossen, deshalb emp-
fiehlt es sich, die Kranken sorgféltig zu beobach-
ten.

Diagnostische Merkmale des Chondroblastoms:

1 Alter zwischen dem 10. und 20. Lebensjahr;

2. starke Schwellung, Schmerzhaftigkeit des Ge-
lenks, Bewegungseinschrankung, Muskelatrophie;

3. in der Rontgenaufnahme ist eine epiphysére,
runde Aufhellung mit sklerotischem Randsaum und
fleckiger Struktur in reaktionsfreier Umgebung zu
erkennen.
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Abb. 41. 13 ), <

a) In der distalen Femurepiphyse in zentraler Lage ein
rundes, abgegrenztes Chondroblastom von fleckiger
Struktur in reaktionsfreier Umgebung

b) 10 Jahre nach Exkochleation und Knochenspanaus-
fallung volliger Umbau



Abb. 42. 15 ., <

a) Chondroblastom in der proximalen Femurepiphyse.
Die Knochen des Hiftgelenks sind atrophisch

b) In der Schichtaufnahme ist zu erkennen, dal das Tumor-
gewebe den Epiphysenknorpel zum Gelenk hin durchbro-
chen hat

¢) Angesichts des Einbruchs vom Tumorgewebe in das Ge-
lenk erwies sich die Exkochleation als ungeniigend, eine
Arthrodese war erforderlich
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Abb. 43. Chondroblastom

Links im Bild zellreiches Areal mit
runden oder polymorphen Zellen.
Stellenweise gut erhaltene Zellgrenzen.
Rechts im Bild in der chondroiden
Matrix Knorpelzellen mit runden oder
leicht elongierten Kernen. Die mehr-
kernigen Riesenzellen liegen am Rand
des chondroiden Gewebes (Vergr. 160-
fach)

Abb. 44. Chondroblastom

Auf der Aufnahme sieht man eine
Knorpelinsel von hoherem Differen-
zierungsgrad. Die Knorpelzellen ver-
flgen stellenweise bereits ber einen
wohlentwickelten Knorpelhof (Vergr.
240fach)

Abb. 45. Chondroblastom

Im chondroiden Gewebe hat Kalkab-
lagerung und die Bildung von Osteo-
id stattgefunden (Vergr. 120fach)



Abb. 46. Chondroblastom

a) Elektronenmikroskopische Aufnahme unregelmafRig ge-
formter Chondroblasten bei schwacher VergréfRerung.
Diese Tumorzellen sind von keiner territorialen Gliederung
umgeben. In der filamentdsen Grundsubstanz sind mit
wenig Zytoplasmaanteil zusammen ausgestolene Fett-
tropfen (L) zu sehen. Die Exozytose der Fetttropfenjist
auch neben dem Kern der mittleren Zelle zu sehen (Pfeile),
In den Chondroblasten ist das Protein produzierende gra-
nulédre endoplasmatische Retikulum stark entwickelt. Das
Golgi-Feld (G) nimmt ein groRBes Gebiet ein (Vergr.
5 600fach)
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Abb. 46. Chondroblastom

b) Starkere VergréfRerung des eingerahmten Teils aus Abb.
46a. Ein Teil der Tubuli des endoplasmatischen Retikulums
ist konzentrisch angeordnet. Es finden sich auch viele,
flockiges Material enthaltende und mit Ribosomen be-
setzte Membranprofile. Die Mitochondrien sind leicht ge-
dunsen, ihre innere Membran ist stellenweise aufgeldst
und zusammengeballt (Pfeil). Die extrazellular liegenden
sog. Myelinfiguren (MF) dirften aus der phospholipoiden
Substanz der ausgestoRenen Zellanteile stammen (Vergr.
20 OO0Ofach)

c) Im Zytoplasma einzelner Chondroblasten findet sich eine
gut entwickelte filamentose Substanz. Der Nukleolus ist
auffallend groB. In der Umgebung der Zelle lassen sich
auch hier ausgestofene Membranprofile des endoplasma-
tischen Retikulums (ER) beobachten (Vergr. 20 OOOfach)
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Abb. 46. Chondroblastom

d) Differenzierte, Degenerationszeichen aufweisende Knor-
pelzelle im chondroblastomatésen Gewebe. Der Knorpel-
hof und die darin enthaltenen kollagénén Mikrofilamente
sind gut zu erkennen. Im &uBeren Knorpelhof sind atypi-
sche, quergestreifte Kollagenfasernteile zu sehen (Pfeile).
Der Chromatingehalt des Zellkerns ist kondensiert, die
Membranprofile des endoplasmatischen Retikulums sind
gedunsen (Vergr. 12 000fach)
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Chondromyxoidfibrom

Das Chondromyxoidfibrom ist ein vom knorpelbil-
denden Bindegewebe ausgehender Tumor, der so-
wohl chondroide als auch myxoide Eigenschaften
aufweist. In der myxoiden Interzellul&rsubstanz sind
spindelférmige Zellen locker gelagert zu finden. Die
Grundsubstanz kann sich parallel mit der Reifung
des Tumors in erheblichem Male kollagenisieren.
Einzelne Geschwulstteile kdnnen tumordses Knor-
pelgewebe nachahmen und an Knorpel erinnern.
Die Erkennung des Tumors ist auch aus dem Grun-
de wichtig, weil man ihn leicht fiir ein Chondrosar-
kom halten kann. Vom Enchondrom 14Bt es sich
dadurch abgrenzen, dal} das letztere aus reifen hyali-
nen Knorpelinseln besteht.

Synonym: Embryonales Enchondrom.

Das Chondromyxoidfibrom wurde erstmals 1948
von Jaffe und Lichtenstein als selbstandiges
Krankheitshild beschrieben, als sie bei der Durch-
sicht ihrer Knochentumorfélle unter den Chondro-
sarkomen 8 Félle fanden, deren Krankheitsverlauf
trotz des histologischen Malignitatsverdachts glinstig
war. Sie fanden, dall die Verdnderung gutartig sei
und beurteilten sie als selbstdndiges Krankheitsbild.

Im allgemeinen gilt die lange Anamnese und das
auf Gutartigkeit hinweisende Rdntgenbild als cha-
rakteristisch, doch gleichzeitig erwecken die im Tu-
morgewebe wahrnehmbaren myxoiden Bezirke und
die irreguldren mehrkernigen Zellen den Verdacht
auf Malignitat.

Scaglietti und Stringa (1961) beschrieben 5
Falle, die im Kindesalter (bis zum 10. Lebensjahr)
auftraten, und sie betrachteten diese Félle als eine
besondere Erscheinungsform, weil der Tumor rasch
wuchs, ferner mehr myxoides und nur wenig chon-
droides Gewebe enthielt. Sie schlugen vor, diese Tu-
moren als »Knochenmyxome im Kindesalter« zu
nennen.

Héaufigkeit: Es ist ein seltenes Krankheitsbild.
D ahlin (1967) stellte fest, daB es im Krankengut der
Mayo-Klinik 1% sémtlicher Knochengeschwiilste
ausmacht. Im Material des hollandischen Com-
mittee on Bone Tumours betrug seine H&ufig-
keit 1,4%.

Geschlechtsverteilung: Der Tumor tritt bei beiden
Geschlechtern gleich haufig auf.

Altersverteilung: Er kommt im allgemeinen zwi-
schen dem 10. und 30. Lebensjahr zur Beobachtung.

Lokalisation: Das Chondromyxoidfibrom ist
uberwiegend in den langen Réhrenknochen meta-

physér, exzentrisch gelegen, doch kann es in samtli-
chen Knochen Vorkommen.

Symptome: Mé&Rige Schmerzen, geringe Schwel-
lung, evtl. Bewegungseinschrdnkung. Die Anamnese
ist infolge des langsamen Tumorwachstums lang.

Rontgenbefund: Man sieht einen metaphyséren,
lytischen, oberflachlichen, exzentrisch lokalisierten,
gelappten, mehrkammerigen Knochendefekt mit
sklerotischem Randsaum in reaktionsfreier Umge-
bung (Abb. 47; 48).

Pathologische Anatomie: Makroskopisch zeigt die
Geschwulst wenig Besonderheiten. Sie ist grauweil,
mit den Knorpelgeschwiilsten &hnlicher, lobulierter
Struktur, in einzelnen Bezirken ist sie gallertartig
transparent. Vom umgebenden Knochengewebe ist
der Tumor scharf abgegrenzt, mitunter ist der Kno-
chen ausgeprégt sklerotisch verdickt.

Mikroskopisch zeigt die Geschwulst ein wechsel-
volles Bild. Die Grundsubstanz wird von kleinen,
runden oder elongierten Zellen gebildet. Die einzel-
nen Lobuli werden durch feine Bindegewebssepten
voneinander getrennt. Die chondroide Matrix bildet
nur selten einen typischen hyalinen Knorpel. Das
Knorpelgewebe ist eher durch die Anordnung der
Grundsubstanz und der kleinen Knorpelzellen zu
erkennen als durch das charakteristische mikrosko-
pische Bild der reifen Knorpelzellen (Abb. 49). In
den myxoiden Bezirken finden sich in der muzinésen
Substanz nur zerstreut zellulére Elemente, diese kdn-
nen polygonal, mit Fortsatzen versehen sein. Mikro-
skopisch erinnern sie weitgehend an Myxomzellen
(Abb. 50). Die Muzikarmin-Reaktion ergibt indes-
sen ein negatives Ergebnis. Bevor die Geschwulst als
selbstandiges Krankheitshild abgegrenzt wurde, hat-
te man sie in Anbetracht der vielfach dominierenden
myxomatdsen Anteile als echtes Myxom diagnosti-
ziert. Die myxomatdsen Bezirke sind manchmal nur
sparlich vertreten, und die bindegewebigen und
chondroiden Areale kdnnen derart zellreich sein,
daR das mikroskopische Bild den Verdacht auf ein
Chondrosarkom aufkommen 1&3t. Als charakteri-
stisch gilt, dal im lobulierten Tumor die zellreiche-
ren Bezirke in den peripheren Teilen der Lobuli be-
obachtet werden. Auch mehrkernige Riesenzellen
kommen vor, bisweilen in so grofRer Anzahl, dal} in
einzelnen Gesichtsfeldern eine betrachtliche Ahn-
lichkeit mit dem Osteoklastom besteht. Aufgrund
des histologischen Gesamteindrucks ist dennoch die
groRte Ubereinstimmung zwischen dem Chondro-
myxoidfibrom und dem benignen Chondroblastom
zu erkennen. Besonders im Kirettage material weist
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der eine Gewebsanteil die Kennzeichen des Chon-
dromyxoidfibroms, der andere die des Chondro-
blastoms auf.

Das Chondromyxoidfibrom ist ungeachtet seines
wechselvollen und stellenweise zellreichen histologi-
schen Bildes eine benigne Geschwulst, obgleich nach
unzureichender Entfernung ein Rezidiv auftreten
kann.

Differentialdiagnose: Allein aufgrund des Rd&nt-
genbefundes kann in der Regel eine genaue Diagno-
se des Chondromyxoidfibroms nicht gestellt werden.
Es mul? von allen jenen Ld&sionen abgegrenzt wer-
den, die im Knochen in Form einer Pseudozyste auf-
treten und in denen das entfernte pathologische Ge-
webe Riesenzellen enthélt. Vom Radiologen wird
die Geschwulst zumeist als Knochenzyste oder als
Chondrom beschrieben. Es erinnert auch an das
Rontgenbild der fibrésen Dysplasie, doch auch mit
dem nichtossifizierenden Fibrom kann es verwech-
selt werden. Die die L&appchenstruktur verursa-
chenden Bindegewebssepten und Trabekei sind
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im nichtossifizierenden
derber.

Knochenfibrom dicker,

Therapie: Kirettage oder En-bloc-Resektion fiih-
ren die Heilung des Prozesses herbei. Aufgrund der
mitgeteilten Félle sind Rezidive ziemlich haufig.

Prognose: Sie ist gut, im Falle eines Rezidivs ist
die Operation zu wiederholen.

Diagnostischne Merkmale des Chondromyxoid-
fibroms:

1 Alter zwischen dem 10. und 30. Lebensjahr;

2. lange, auf Monate, evtl. Jahre zurlickreichende
Anamnese. Leichte Schmerzen in der Extremitat mit
méRiger Schwellung und Bewegungseinschrankung;

3. rontgenologisch ist zumeist in den langen Roh-
renknochen der unteren Extremitdt, metaphysar,
eine benigne, oberflachliche Zyste in exzentrischer
Lokalisation in reaktionsfreier Umgebung zu sehen;

4. ohne histologische Untersuchung kann die
Diagnose nicht gestellt werden.



Abb. 47. 31 J., <

Im Epikondylus medialis humeri ein kleines, exzentrisches,
vorgewdlbtes, die Kortikalis verdiinnendes, umschriebenes,
kammerig-zystisches Chondromyxoidfibrom

Abb. 48. 19 J., <

In der Tibia ist distal ein exzentrisches, strahlendurchlés-
siges, kammerig-zystisches Chondromyxoidfibrom zu se-
hen. Der intraossdare Rand ist lobuliert, sklerotisch, die

Kortikalis verdlinnt, vorgewdlbt, mit Zeichen einer Infrak-
tion

6 Knochengeschwilste
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Abb. 49. Chondromyxoidfibrom
Typische Tumorstruktur bei kleiner VergréRerung. Am meisten fallen die myxoma-

tésen Anteile auf, in denen die Struktur vollkommen aufgelockert ist (Vergr. 60-
fach)

Abb. 50. Chondromyxoidfibrom
Die Grenze zwischen dem myxomatdsen und dem kompakten Anteil bei starkerer
VergroRerung (Vergr. 180fach)
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Riesenzelltumor (Osteoklastom)

Der Riesenzelltumor ist ein selbstdndiges Krank-
heitsbild, dessen histogenetische Abstammung noch
unklar ist. Er soll aus den mesenchymalen Zellen
des Knochenmarks ausgehen. In seinem Fibrobla-
sten enthaltenden vaskularisierten Stroma finden
sich zahlreiche mehrkernige Riesenzellen. Die Pro-
gnose des tumorosén Prozesses héngt vermutlich
vom Verhdltnis der Stromazellen und der Riesenzel-
len ab. Weder aufgrund klinischer noch aufgrund
morphologischer Kriterien 1aRt sich im voraus beur-
teilen, ob eine Geschwulst gutartig verlduft, ob sie
rezidiviert oder evtl, eine sarkomatdse Umwandlung
erfahrt und schlieBlich Metastasen setzt. Dies wird
nur durch den Krankheitsverlauf entschieden. Des-
halb wird das Osteoklastom als semimaligner oder
potentiell maligner Tumor betrachtet. Lichtenstein
bezeichnet ihn als alarmierend.

Etwa 10-15% dieser Tumoren erfahrt eine mali-
gne Umwandlung.

Synonyme: »Brauner Tumor« (wird bei Hyper-
parathyreoidismus beobachtet und ist mit dem Rie-
senzelltumor nicht identisch), Myeloidtumor, tu-
meur & myeloplaxes.

Die Bezeichnungen Riesenzelltumor und Osteo-
klastom sind beide richtig. Der erstere Name weist
auf die im Tumor wahrnehmbaren mehrkernigen
Riesenzellen hin, wahrend der Name Osteoklastom
den osteolytischen Charakter der Geschwulst zum
Ausdruck bringt, von dem man annimmt, dal3 er das
Ergebnis gesteigerter osteoklastischer Aktivitét ist.

Der Terminus Riesenzelltumor wurde von Jaffe,
Lichtenstein und Portis (1940) geprégt, die ihn
auch von den riesenzellhaltigen sog. »Varianten« ab-
gegrenzt hat.

Haufigkeit: Nach Dantin (1967) betrug im
Krankengut der Mayo-Klinik der Anteil der|Riesen-
zelltumoren 3,9 % sédmtlicher Knochentumoren. Im
Krankengut des hollandischen Committee on Bone
Tumours war seine Haufigkeit 9% der Tumorfalle.

Geschlechtsverteilung: Frauen erkranken etwas
h&ufiger als Manner.

Altersverteilung: Der Riesenzelltumor entsteht
ungeféhr in und nach der Periode des Wachstumsab-
schlusses, (berwiegend zwischen dem 20. und 40.
Lebensjahr. Nach Lichtenstein kommen in neue-
rer Zeit mehr Riesenzelltumoren im Alter unter 20
Jahren vor als friher.

Lokalisation: Der Tumor findet sich Gberall, wo
eine enchondrale Ossifikation stattfindet, jedoch zu-

meist (etwa in 40% der Félle) in den Epimetaphysen
der Kniegelenksumgebung. Die dritthdufigste Loka-
lisation des Riesenzelltumors ist die distale Radius-
epimetaphyse.

Symptome: Schmerzen, Schwellung, Bewegungs-
einschrankung, evtl, pathologische Fraktur der
verdiinnten Kortikalis. Die Dauer der Anamnese ist
gewohnlich lang, mehrere Monate. Bei Tumoren,
die in die Weichteile eindringen, ist sie kirzer.

Rontgenbefund: Im Rontgenbild sieht man h&ufig
eine exzentrisch (Femurkondylus), mitunter auch
zentral gelegene oder die gesamte Knochenbreite
einnehmende Lasion. Die Knochenstruktur kann
vollkommen ausgeldscht sein. Das Bild der Veran-
derung erscheint in diesen Féllen wie »wegradiert«
(s. Abb. 62a), oder die noch verbliebenen Septa wer-
den durch das Tumorgewebe unregelmdaRig model-
liert. Die Lé&sion imponiert in solchen Fallen als
eine mehrkammerige Zyste (s. Abb. 64a). Der in-
traossdre Tumorrand ist relativ abgegrenzt, doch
nicht sklerotisch. Die Kortikalis ist verdinnt, vorge-
wolbt. Man sieht an ihr evtl, eine die Gelenkflache
verschonende pathologische Infraktion oder Frak-
tur, jedoch ohne Periostreaktion. Im Tumorgewebe
ist keine Knochenneubildung oder Verkalkung zu
sehen.

Tritt die Geschwulst an ihren Pradilektionsstellen
und im bevorzugten Alter auf, so kann die Diagnose
aufgrund der klinischen und réntgenologischen Un-
tersuchung antizipiert werden.

Pathologische Anatomie: Die eigenartige, hell-
braune oder dunkel-rostbraune Farbe der Ge-
schwulst 143t bereits bei der makroskopischen Un-
tersuchung die Diagnose ahnen. Neben dieser
Grundfarbe kommen auch graue, wenig Hadmoside-
rin enthaltende Areale vor, oder fibrotische Anteile,
die erheblich dichter sind als die Umgebung. Nicht
selten finden sich Blutungen, die durch ihre dunkel-
rote Farbe auffallen und einen rostbraunen Rand-
saum haben. In den Blutungszonen kommen auch
Erweichungszonen sowie kleinere und gréRere, mit
dunkelroter oder gelblicher Flussigkeit gefullte Zy-
sten vor. Die Grenze des Tumors und des umgeben-
den Knochengewebes ist klar zu erkennen. Auf dem
Gebiet der aus dem Knochen in die Weichteile ex-
pandierenden Geschwulst wird die urspriingliche
Kortikalis zerstort, doch kann das Periost bei lang-
samem Wachstum eine diinne Knochenschicht uber
dem Tumor bilden.

Fir das histologische Bild der Geschwulst sind die
mehrkernigen Riesenzellen kennzeichnend, die in
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einem an GeféRBen und Sinusoiden reichen Gewebe
eingebettet sind. Die Riesenzellen sind grof, sie ent-
halten eine Vielzahl von Kernen, die zumeist in der
Zellmitte in einem Haufen liegen. In den Zellkernen
befindet sich ein deutlich erkennbarer Nukleolus.
Im Zytoplasma konnen verschiedene Inklusionen
vorhanden sein. Die Verteilung der Riesenzellen ist
wechselnd, in einzelnen Bezirken liegen sie dicht
beieinander, in einem locker zusammenh&ngenden
Netzwerk (Abb. 51; 52), an anderen Stellen sind sie
spérlicher, und es gibt auch Areale, wo sie vollig
fehlen.

Im Gebiet zwischen den Riesenzellen finden sich
Zellen mit runden oder leicht elongierten Kernen.
Diese bilden das andere Aufbauelement der Ge-
schwulst. Unter diesen Zellen sieht man, obwohl
nur in geringer Anzahl, reguldre mitotische Formen.
Die kollagéné Substanz zwischen ihnen ist duBerst
gering. In Silberimprégnationspraparaten ist indes-
sen ein ausnehmend reiches retikulares Gerist wahr-
nehmbar (Abb. 53). Die im Tumor hdufig entste-
hende Fibrose beginnt mit der Kollagenisierung die-
ser retikuldren Fasern. In solchen Partien sind die
Riesenzellen spérlicher, die Zellen werden zuneh-
mend spindelférmig, und infolge der Vermehrung
der kollagénén Fasern wird der ansonsten zellulare
Tumor immer mehr zellarm (Abb. 54). Als Ergebnis
dieses Prozesses entstehen in der Tumorsubstanz
dichte, fibrotisch-narbige Zonen.

Der Riesenzelltumor ist eine reich-vaskularisierte
Geschwulst. Die Geféalle bestehen aus dinnwandi-
gen Kapillaren oder sinusoidalen Geféf3en, aus de-
ren Netzwerk kleinere bis groRere Blutungen ausge-
hen. Die aus den Blutungen entstehende ausgiebige
Héamosiderin-Bildung ist fiir die braunrote Farbe
des Tumors verantwortlich.

In einigen histologischen Beschreibungen wird die
Bildung von osteocidem und Knochengewebe er-
wahnt, hauptséchlich in den Randteilen des Tumors.
Es ist jedoch anzunehmen, dal dies eher ein an der
Tumorperipherie vor sich gehender sekundérer re-
parativer Vorgang ist und nicht eine spezifische
Eigenschaft der Geschwulst. Die Bildung von Knor-
pelgewebe wurde nicht beobachtet.

Die ultrastrukturellen Besonderheiten der das
Osteoklastom aufbauenden kleinen Geschwulstzel-
len und der mehrkernigen Riesenzellen sind auf
Abb. 55a-55c¢ zu sehen. Auffallend ist die duferst
reiche filamentose Struktur im Zytoplasma der
mehrkernigen Riesenzellen.

Das Osteoklastom ist eine lokal destruierende und
zu Rezidiven neigende Geschwulst. Seine potentielle
Malignitat wird auch dadurch bewiesen, daR es Me-
tastasen bilden kann. Jaffe, Lichtenstein und Por-
tis suchten 1940 einen Zusammenhang zwischen
dem klinischen Verlauf und dem histologischen Bild
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der Osteoklastome zu finden und schufen eine Grad-
einteilung, deren Anwendbarkeit und praktischer
Wert zu ausgedehnten Diskussionen in der Fachlite-
ratur AnlalR gab. Zweifellos ist es mdglich, die Osteo-
klastome histologisch in die Grade I-HI einzuord-
nen. Bei Lichtenstein findet sich die exakte Be-
schreibung der morphologischen Kriterien dieser
Einteilung.

Die mikroskopischen Merkmale der dem Grad |
entsprechenden Riesenzelltumoren wurden bereits
besprochen. Die Tumoren des Grades Il werden
durch ein weit zellreicheres und kompakteres Tu-
morgewebe charakterisiert. Die im allgemeinen lok-
kere Struktur der Osteoklastome wandelt sich zu
einem zellreicheren Gewebe um, die Zellen sind eher
spindelférmig und chromatinreicher, es erscheinen
2- und 3kernige Zellen, die Zahl der Mitosen nimmt
zu und, was auBerordentlich wichtig ist, es finden
sichim Gegensatz zu den Tumoren des Grades | aty-
pische Teilungsformen. Die Zahl der Riesenzellen
nimmt ab, sie sind kleiner und enthalten weniger
Zellkerne als die Riesenzellen in den dem Grad |
zugeordneten Osteoklastomen. Infolge des groReren
Zellreichtums der Geschwulst verschmelzen die re-
duzierten Riesenzellen mitdem zelluldren Tumorge-
webe (Abb. 56; 57; 58).

Die histologische Diagnose und Abgrenzung der
dem Grad 111 entsprechenden Tumoren stot im all-
gemeinen auf keine Schwierigkeiten. Diese poly-
morphzelligen, Gber sédmtliche zytologische Merk-
male der Atypie verfugenden Geschwiilste entspre-
chen aus rein morphologischer Sicht einem poly-
morphzelligen Riesenzellensarkom, mit dem Unter-
schied, daR die im Tumorgewebe spérlich vorhande-
nen Riesenzellen zumeist die Charakteristika der
Riesenzellen vom Osteoklastentyp beibehalten (Abb.
59; 60; 61). In einem kleineren Teil der Félle ver-
schwinden die Riesenzellen im Verlauf der malignen
Umwandlung, die Tumorzellen werden elongiert-
oval oder spindelférmig, so dafl die Geschwulst
morphologisch einem Fibrosarkom entspricht. In
noch selteneren Féllen zeigt das histologische Bild
die Kennzeichen eines osteogenen Sarkoms.

Fir die mikroskopische Diagnostik bedeutet dem-
nach die Zuordnung zu Grad | und Grad 11l kein
besonderes Problem. Die schwierigste Aufgabe be-
steht in der Beurteilung der Tumoren des Grades II.
Dies bedarf entsprechend grofRer Sorgfalt und
Ubung. Aus dem unergiebigen Biopsiematerial kann
man nur wenig Information gewinnen. Noch weni-
ger 1aRt sich die Frage anhand des Uberaus geringen
Materials der Nadelbiopsien entscheiden.

Die klinische und prognotische Anwendbarkeit
der Gradeinteilung wird durch den Umstand er-
schwert, daR aufgrund zahlreicher Beobachtungen
die bei der ersten Biopsie eine Struktur des Grades |



zeigenden Geschwiilste sich nach l&ngerer Zeit zu
malignen, metastasierenden Tumoren umwandeln
kénnen. Es kommt auch vor, daR histologisch be-
nigne Tumoren Metastasen bilden, wobei auch die
feingewebliche Struktur der Tochtergeschwilste
keine sarkomatdse Struktur aufweist. Diese letztere
Beobachtung ist durchaus keine isolierte Erschei-
nung in der Tumorpathologie, denn es gibt viele
epitheliale und mesenchymale Geschwillste, deren
histologische Struktur keine Parallele mit ihrem bio-
logischen Verhalten aufweist.

Die Ursachen des Umschlags des benignen Osteo-
klastoms in malignes Wachstum sind nicht bekannt.
Unter den &uBeren Wirkungen dirfte die Réntgen-
bestrahlung als urséchlicher Faktor in Frage kom-
men. Das histologische Bild zeigt nur den aktuellen
Zustand der Geschwulst, wahrend die auf morpho-
logischen Eigenschaften fuBende Gradeinteilung zu
einer genaueren Aufkladrung der Natur des Osteo-
klastoms gefiihrt hat, nicht zuletzt als Ergebnis der
Diskussionen tber die Problematik der Anwendbar-
keit der Gradeinteilung.

Differentialdiagnose: Dabei kann das Alter des
Patienten eine gewisse Hilfe bedeuten: 90% der
Kranken ist mehr als 20 Jahre alt, wahrend die
Kranken mit aneurysmatischen Knochenzysten, ju-
venilen Knochenzysten und Chondroblastomen in
der Regel jinger sind.

Therapie: Sie hdngt von der Lokalisation und
Ausdehnung des Tumors ab. Es kann eine Exkoch-
leation und Fillung des Defekts mit Knochenspé-

nen, eine Resektion oder plastische Resektion in
Frage kommen. Bei sarkomattser Entartung ist die
radikalchirurgische Behandlung unerl&Rlich. Eine
Strahlenbehandlung sollte nur dann durchgefiihrt
werden, wenn die chirurgische Entfernung des
Tumors angesichts seiner Lokalisation nicht
mdoglich ist (Abb. 62aund 62b; 63a-63d; 64a-64d;
65a-65f).

Prognose: Sie ist zumeist gut, jedes Rezidiv tragt
jedoch die Gefahr der Progression und schlief3lich
einer Lungenmetastase in sich. Rezidive werden zu-
meist bei Lokalisationen im Kbniebereich und im
Handgelenk beobachtet. Ein Zusammenhang zwi-
schen TumorgroBe und Rezidivhaufigkeit konnte
nicht aufgezeigt werden, jedoch bei den die Kno-
chengrenze nicht respektierenden und die Weichteile
infiltrierenden Geschwilsten ist die Wahrscheinlich-
keit eines Rezidivs héher (Abb. 66a-66d).

Diagnostische Merkmale des Riesenzelltumors:

1 Alter nach abgeschlossenem Wachstum (in
tberwiegender Mehrzahl der Félle zwischen dem 20.
und 40. Lebensjahr);

2. Lokalisation in den langen Réhrenknochen, in
erster Linie in der Epimetaphyse des Kniebereichs;

3. zunehmender Schmerz, Schwellung, Bewe-
gungseinschrénkung, evtl, pathologische Fraktur;

4. im Rontgenbild ist eine osteolytische, jedoch
h&ufig mehrkammerige exzentrisch gelegene zysti-
sche Aufhellung zu sehen, die intraossér abgegrenzt
ist. Die artikuldren Knochenenden werden zumeist
respektiert.
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Abb. 51. Osteoklastom, Grad |
Tumoranteil mit zahlreichen Riesenzellen im kapillarreichen Grundgewebe
von lockerer Struktur (Vergr. 240fach)

Abb. 52. Osteoklastom, Grad |

Die charakteristischen Riesenzellen der Geschwulst enthalten zahlreiche,
gut farbbare Kerne, in denen der Nukleolus deutlich zu erkennen ist. Im
Plasma einzelner Riesenzellen Lipoideinschliusse (Vergr. 480fach)
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Abb. 53. Osteoklastom, Grad |
Aufdem Silberimpragnationsbild fallt das reiche retikuldre Netz des Tumors
auf, das die Geschwulstzellen umgibt (Vergr. 240fach)

Abb. 54. Osteoklastom, Grad |

Initiale Bindegewebsvermehrung im Tumorgewebe. Die Grenzen der Riesen-
zellen sind verschwommen, die Tumorzellen sind elongiert und spérlicher, zwi-
schen ihnen liegt eine fibrose Substanz (Vergr. 240fach)
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Abb. 55. Osteoklastom

a) Gruppe einkerniger kleiner Tumorzellen, von Kollagen-
fasern enthaltendem Stroma umgeben (ST), in den stellen-
weise Mikrovilli aus den Tumorzellen hineinragen (MV).
Die Membranen der einander anliegenden Zellen sind durch
einen 20 nm breiten, lichtmikroskopisch nicht sichtbaren,
interstitiellen Spalt voneinander getrennt (Pfeile). Im licht-
mikroskopischen Préparat erscheint die Gruppe dieser ver-
mutlich fusionierenden Zellen als eine mehrkernige Rie-
senzelle. Das Zytoplasma ist mit dem reichen Netzwerk des
endoplasmatischen Retikulums (ER) durchsetzt. Stellen-
weise sind einige Fetttropfen (L), Mitochondrien (M) und
Granula (TG) zu beobachten (Vergr. 8 OOOfach)

b) Elektronen- und lichtmikroskopische Aufnahme einer
mehrkernigen Riesenzelle. Das lichtmikroskopische Pré-
parat (in Kunststoff eingebettetes Gewebe, 1 /im dicker
Schnitt, Farbung mit Toluidinblau) zeigt deutlich die Blu-
tung in der Tumorzellenumgebung und die feine, kdrnige
Struktur des Zytoplasmas. Auf der bei relativ schwacher
VergroRerung angefertigten elektronenmikroskopischen
Aufnahme sind die Zellkerne (N) unregelméRig geformt,
die Mitochondrien (M) charakteristisch zahlreich, das
Netzwerk des endoplasmatischen Retikulums (ER) st
dicht, und dazwischen liegen viele kompakte Granula (TG)
(Vergr. 4 400fach)

¢) In den Geschwulstzellen des Osteoklastoms finden sich
hdufig feine Filamente (F). Die Tubuli des granuldren en-
doplasmatischen Retikulums (ER) sind gut zu sehen,
ebenso der Golgi-Apparat (G), die Mitochondrien (M)
und die sog. Vesikel mit stacheligem Rand, die an einer
Stelle zu einem kompakten Granulum zusammenschmel-
zen (Pfeile) (Vergr. 32 OOOfach)
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Abb. 56. Osteoklastom, Grad Il

Das Tumorgewebe ist bedeutend zellreicher als bei Grad I. Im zelluldren Ge-
webe sind die Riesenzellen unregelméfig, stellenweise elongiert, sie verschwinden
gleichsam bzw. verschmelzen mit der Umgebung (Vergr. 120fach)

Abb. 57. Osteoklastom, Grad 11

Sehr grofer Zellreichtum der Geschwulst. Die Zellkerne sind an vielen Stellen

elongiert, in der Bildmitte parallel, wie ein Pfad angeordnet. Man sieht mehrere
Mitosen (Vergr. 480fach)
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Abb. 58. Osteoklastom, Grad Il

Bei starker VergroRerung ist gut zu sehen,
dal die Tumorzellen verschieden grof3
sind und einzelne Zellkerne mehrere Nuk-
leoli enthalten. Auch mehrere mitotische
Formen sind erkennbar (Vergr. 900fach)

Abb. 59. Osteoklastom, Grad I11. 30J., @
In der distalen Femurepiphyse eine Ge-
schwulst von 10 cm Durchmesser. Auf
der Schnittfliche h&morrhagische, ne-
krotische Bezirke. Einbruch der Ge-
schwulst in das Gelenk und in die umge-
benden Weichteile
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Abb. 60. Osteoklastom. Grad [T

Mikroskopisches Bild des Falles in Abb. 59. Zellreiches sarkomatfses Tumor-
gewebe mit einigen typischen’ Riesenzellen und mitotischen Formen (Vergr.
240fach)

Abb. 61. Osteoklastom, Grad Il
In einem lockereren Bezirk féllt die Zellpolymorphie und die groBe Anzahl
der atypischen, mitotischen Formen noch mehr auf (Vergr. 480fach)
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Abb. 62. 29 J,, $

a) In der distalen Radiusepimetaphyse ein abgegrenzter
lytischer Riesenzelltumor (Grad 1), der nicht in das
Gelenk und die Weichteile eindringt

b) 6 Jahre nach Exkochleation und Fullung des
Defekts mit Knochenspénen vélliger Umbau
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Abb. 63. 52 J., $

a) und b) Die Knochenstruktur der distalen Radius-
epimetaphyse ist verschwunden, die Kortikalis ver-
dinnt, unterbrochen. Der Tumor hat die Weichteile
infiltriert. Dg.: Riesenzelltumor (Grad 1)

¢) Nach 5 Jahren Rezidiv

d) 6 Jahre nach der Reoperation: Konsolidation
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Abb. 64. 18 J., ?

a) und b) In der proximalen Tibiaepimetaphyse begrenz-
ter, sich unter die Gelenkflache ausbreitender Riesenzell-
tumor von kammeriger Struktur (Grad 1) mit durch das
Tumorgewebe modellierten, ungeordneten Septumresten.
Infraktion der verdinnten Kortikalis

¢) und d) Kontrollaufnahmen 6 Jahre nach der Opera-
tion. Der den Defekt ausfullende Knochenspan ist nahe-
zu vollig umgebaut
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Abb. 65. 26 J.,

a) und b) Im distalen Femurkondylus kammerig-zystischer
Riesenzelltumor (Grad IlI) mit Infraktion

¢) und d) Zustand nach Resektion und Arthrodese

e) und f) Kontrollaufnahmen 10 Jahre nach der Operation
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Abb. 66. 32 J., <

a) und b) Riesenzelltumor (Grad Il) im medialen Femur-
kondylus

¢) und d) 2 Jahre nach Exkochleation und Strahlenbe-
handlung erhebliches Rezidiv und Progression: Osteolyse,
Kortikalisdestruktion, Spiculabildung, Weichteilschat-
tenvergroBRerung sind Hinweiszeichen auf maligne Um-
wandlung. Histologische D g.: maligner Riesenzelltumor.
Nach Amputation ist der Patient seit mehr als 10 Jahren
tumor- und beschwerdefrei
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Osteosarkom (osteogenes Sarkom)

Das Osteosarkom ist eine vom primitiven knochen-
bildenden Bindegewebe ausgehende bdsartige Ge-
schwulst, dessen sarkomatdses Parenchym tumord-
ses Osteoid und Knochen produziert. Bei der Klassi-
fizierung der Geschwulst ist die unmittelbare Kno-
chenbildung durch die sarkomatdésen Zellen
entscheidend; in solchen Féllen ist der Tu-
mor als Osteosarkom anzusprechen, selbst wenn
in ihm auch Knorpel und fibroses Gewebe vorhan-
den sind.

Synonyme: Osteoplastisches Sarkom, Osteochon-
drosarkom,  Osteofibrosarkom, Myxochondro-
Osteosarkom, sklerosierendes Sarkom, osteolyti-
sches Sarkom. Die Anwendung dieser verschiedene
Typen unterscheidender Bezeichnungen, die auf der
Variabilitat des réontgenologischen oder pathologi-
schen Bildes basieren, ist unmotiviert.

Die Namen Osteosarkom oder osteogenes Sar-
kom sind gleicherweise richtig. Der Terminus osteo-
genes Sarkom wurde urspringlicn von ew in g (1928)
empfohlen, der damit sdmtliche Osteoblasten ent-
haltende maligne Tumoren zusammengefal3t und
den Riesenzelltumoren sowie den Tumoren myelo-
gener Elerkunft gegeniibergestellt hat.

Neuerdings griffen wir1is (1953), sarre (1958)
und Ackerman (1962) erneut den urspriinglich
Von virchow gepragten Namen Osteosarkom auf
und verstehen darunter nur die Tumoren, die im
Verlauf ihrer Entwicklung neoplastisches Osteoid
oder Knochen produzieren.

Haufigkeit: Mit Ausnahme des multiplen Mye-
loms ist sie die am haufigsten vorkommende primére
Knochengeschwulst. Vom multiplen Myelom unter-
scheidet sich das Osteosarkom durch seine gewebli-
che Herkunft, sein solitares Auftreten und die Alters-
klasse, in der es vorkommt. Dahlin (1967) ermit-
telte im Krankengut der Mayo-Klinik eine Haufig-
keitvon 21,9%, bezogen auf sdmtliche Sarkomfélle.
Im Material des hollandischen Committee on Bone
Tumours betrégt seine Haufigkeit 41 %.

Geschlechtsverteilung: Das Verhéltnis Méanner zu
Frauen betragt 2:1.

Altersverteilung: Bevorzugt wird das Alter zwi-
schen 10 und 20 Jahren befallen. In héheren Alters-
klassen entsteht der Tumor zumeist auf dem Boden
der Paget-Krankheit.

Lokalisation: Zu 90% bildet die Metaphyse der
Extremitatenknochen seinen Sitz, davon kommen
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55% in der Kniegegend, vor allem in der distalen
Femurmetaphyse vor, doch wird der Tumor in sémt-
lichen Knochen beobachtet.

Symptome: Nahezu immer ist der Schmerz das
erste Symptom. Zu Beginn ist er irrefihrend, maRig-
gradig und oft intermittierend, doch er &ndert sich
bald, wird stdrker, konstant, unabhéngig von der
Inanspruchnahme und nachts intensiver. Dies ist ein
Hinweis darauf, daB der intraossare Tumor die Kor-
tikalis durchbrochen, das Periost expandiert hat,
sodann, in die Weichteile eindringend, auf die Ge-
bilde der Umgebung einen Druck ausiibt oder sie
infiltriert. Im fortgeschrittenen Stadium wird der
Schmerz unstillbar. Die Schwellung deutet an, daf
sich der Tumor in Richtung der umgebenden Gewe-
be ausdehnt. Seine Konsistenz hangt von der Inten-
sitdt der Tumorknochengewebsbildung der Ge-
schwulst ab. Die Haut tber dem Tumor flhlt sich
warm an, besonders wenn die Geschwulst einestarke
Ausdehnung erreicht und von weicher Konsistenz
ist. Das iber dem Tumor hdufig wahrnehmbare, er-
weiterte, subkutane vendse Netzwerk deutet darauf,
dal die Geschwulst, die Kortikalis durchbrechend,
einen Druck auf die tieferen Venen entfaltet und
dadurch Stauung verursacht. Die Bewegungsein-
schrankung ist durch die Schmerzen und dasTumor-
wachstum bedingt. Infolge der raschen Progression
ist die Dauer der Anamnese kurz, einige Wochen
oder Monate. Zuweilen féllt es auf, daR der Allge-
meinzustand des Kranken, ungeachtet der lokalen
Veranderung, gut ist.

Laboratoriumsuntersuchungen: Eine den lokalisier-
ten priméren Knochentumor mit Sicherheit nach-
weisende chemische Reaktion gibt es zur Zeit noch
nicht, weil diese Geschwillste, vor allem im Frihsta-
dium, keine tiefgreifende Stoffwechselstérung her-
beifiihren und die Funktion anderer Organe unbe-
einflult lassen. Bei rasch progredierenden, osteoly-
tischen Prozessen - wie auch bei den Osteosarko-
men - zeigtjedoch das Niveau der alkalischen Phos-
phatase im Serum einen Anstieg, allerdings im
Hochstfall auf das Zweifache des Normalwertes.
Beim Osteosarkom ist die alkalische Phosphatase
auch im Tumorgewebe nachweisbar. Diese Unter-
suchung ist ein guter Indikator des Therapieeffekts
sowie der Metastasierung; normalisiert sich dieser
Wert nach der Operation, so war der Eingrifferfolg-
reich, wahrend sein erneuter Anstieg oft friiher die
Aufmerksamkeit auf die Metastasenbildung lenkt
als die Thoraxaufnahme. Dies wird auch durch die
Untersuchungen voikovs (1969) bewiesen.



Rontgenbefund: Das Rdntgenbild ist je nach Rei-
fegrad der Tumorzellen stark variabel; angefangen
von der sklerosierenden Form findet man einen all-
mahlichen Ubergang bis zur osteolytischen Form.
Die erste rontgenologische Erscheinung ist zumeist
eine intraossére L&sion unregelmé&Riger Struktur in
der Metaphyse der langen Rd&hrenknochen mit
einem infolge des infiltrativen Tumorwachstums
verwaschenem Rand. Bald danach erfolgt die Korti-
kalisdestruktion. An der Destruktionsstelle hebt das
Tumorgewebe das Periost vom Knochen ab, und das
Periost reagiert mit der Bildung trianguldren neuen
Knochens (Codmansches Dreieck) (Abb. 67; 68).

Zwischen der Kortikalis und dem abgehobenen
Periost verlaufen, senkrecht zur Kortikalis, strahlige
Spicula. Die Zunahme des parossealen Weichteil-
schattens deutet auf die extraossédre Ausdehnung
des Tumors. Seine Grof3e 18Rt sich auf dem Réntgen-
bild anndhernd genau beurteilen.

Pathologische Anatomie: Das makroskopische
Bild der Geschwulst ist als Ergebnis der voneinander
abweichenden histologischen Strukturen sehr wech-
selvoll. Der vom Knochen ausgehende Tumor kann
sich intraossér ausdehnen und, sich im Markraum
verbreitend, in Langsrichtung des Knochens wach-
sen (Abb. 69). Er destruiert die Kortikalis und infil-
triert die Weichteile. In die Gelenkhdhle dringt das
Osteosarkom im allgemeinen nicht ein. In fortge-
schrittenen Fallen ist die extraossare Tumormasse
nicht selten erheblich groRer als der intraossére pri-
mére Tumorherd. Die Geschwulst kann die Korti-
kalis auch an mehreren Stellen durchbrechen, und
in diesen Fallen bietet die extraossare Tumormasse
sowohl roéntgenologisch als auch histologisch ein
Bild, als ob der Tumor vom Periost ausgegangen
wére (Abb. 70).

Die Farbe und Konsistenz der Geschwulst ent-
sprechen ihrer histologischen Struktur. Auf der
Schnittflache ist sie meist weich, von grauer oder
grauroter Farbe. Wenn im Tumor in groRer Menge
Osteoid oder Knochen produziert wird, kdnnen
auch dichte oder gar harte Bezirke vorhanden sein.
Hochgradige Knorpelbildung bringt schon im ma-
kroskopischen Bild sichtbare, als Knorpelgewebe
imponierende, leicht transparente Inseln zustande.
In gréReren Geschwiilsten lassen sich ausgedehnte
Hamorrhagien, Nekrosen und Erweichungsherde
beobachten. Aus den letzteren kénnen zystische
Hohlrdume entstehen. Es kommt vor, dal} das Ge-
schwulstzentrum aus einer aufgeweichten, verflis-
sigten Masse besteht und festeres Tumorgewebe nur
in den florid wachsenden Randzonen zu finden ist.
Im Bereich der h&ufigen pathologischen Frakturen
kommt es zu reaktiven Knochen- und Periostveran-
derungen; das aus solchen Bezirken entnommene

Biopsiematerial kann bei der histologischen Unter-
suchung Schwierigkeiten in der Beurteilung der
wahren Beschaffenheit der Geschwulst bereiten. Die
knochenbildende Aktivitat des Periosts gibt sich in
der Spiculabildung zu erkennen. Die Beurteilung
des von der Oberflache oder von der Grenze zwi-
schen Knochen und Tumor gewonnenen Biopsie-
materials wird hierdurch erschwert. Aus diesem
Grunde mul} das Material fir die histologische Un-
tersuchung auch den tieferen Tumoranteilen ent-
nommen werden. Die Probeexzision verursacht hdu-
fig ausgedehnte Blutungen im weichen gefaRreichen
Tumorgewebe.

Das Osteosarkom nimmt in der Regel von einem
einzigen Herd seinen Ausgang und tritt in Form
eines den Knochen und seine Umgebung infiltrie-
renden soliden Tumors in Erscheinung. In seltenen
Féallen kommen jedoch auch primér aus mehreren
Herden entstehende, multizentrische Osteosarkome
zur Beobachtung. Die Metastasen des Osteosarkoms
entstehen auf hdmatogenem Wege, in erster Linie in
der Lunge. Andere viszerale Metastasen sind selten.
Gleichfalls selten, hauptsachlich in Spatféllen ent-
stehen Metastasen im Knochensystem. Die Ausbrei-
tung Uber die Lymphbahnen gilt als Ausnahme, ob-
wohl in der Fachliteratur einige Beobachtungen er-
wéhnt werden. In unserem eigenen Krankengut ha-
ben wir in keinem einzigen Fall die Ausbreitung des
Osteosarkoms auf die regiondren Lymphknoten be-
obachtet, und wir sind daher der Meinung, dalR bei
radiologischem Verdacht auf ein Osteosarkom die
Exzision der regiondren Lymphknoten sich eribrigt
und einen Zeitverlust zum Schaden des Patienten
bedeutet.

Eigenartige Erscheinungsformen des Osteosar-
koms sind die nach Rdntgentherapie entstehenden,
sog. Postradiationssarkome, ferner Geschwilste, die
bei poliostotischer, seltener bei monostotischer Pa-
get-Krankheit, bei fibroser Dysplasie oder anderen,
nichttumordsen Knochenerkrankungen auftreten
kdénnen.

Die Kennzeichnung des histologischen Bildes der
Osteosarkome ist schwierig, denn die gewebliche
Zusammensetzung des Tumors ist ausnehmend va-
riabel. Damit I&Rt sich die Tatsache erkldren, dal’ so
viele histologische Varianten dieser Geschwulstart
abgegrenzt wurden und daB man zwischen dem hi-
stologischen Bild und der Prognose dieses aufieror-
dentlich anaplastischen und malignen Tumors einen
Zusammenhang zu finden meinte. Diesbeziigliche
Versuche brachten indessen weder fur die Klinik
noch fiir die Prognose greifbare Resultate.

Die Geschwulst ist aus dem in retikuldres Gewebe
eingebetteten Stroma und aus reichlichen Osteoid-,
Knochen- und Knorpelgebilden aufgebaut. Das sar-
komat@se Stroma besteht aus grofRen, polymorphen,

103



sehr chromatinreiche Zellkerne enthaltenden Zellen.
Die Zellgrenzen sind oft verwaschen, es entstehen
synzytiale Riesenzellen. Auch Zellen vom osteokla-
stischen Typ wurden beobachtet. Das polymorphe
und irreguldre Mitosen in grofRer Zahl enthaltende
Tumorgewebe entspricht einem unreifen mesenchy-
malen Tumor, der eine sarkomatdse Variante des
primitiven Stutzgewebe-Mesenchyms darstellt. Ist in
einzelnen Arealen Osteoid-, Knochen- oder Knor-
pelbildung nicht nachweisbar, weicht die Geschwulst
von dem auch an anderen Stellen lokalisierten poly-
morphzelligen Sarkom mikroskopisch in keiner Wei-
se ab (Abb. 71; 72). Bei volligem Fehlen der Kno-
chen- oder Knorpelplattchen aus dem vom Knochen
ausgehenden Tumor nennt man ihn undifferenzier-
tes Sarkom oder malignes Mesenchymom. Es ist
recht plausibel, daB diese Geschwiilste, oder zumin-
dest ein Grofteil derselben, gleichfalls aus dem pri-
mitiven Stitzgewebe-Mesenchym entstehen,nur 1483t
sich dies infolge der fehlenden Osteoid- und Kno-
chenbildung aufgrund des lichtmikroskopischen Bil-
des nicht beweisen.

Fir die Mehrzahl der osteogenen Sarkome istden-
noch der Umstand charakteristisch, daf} Osteoidge-
webe und irregulédre, abwechslungsreiche Formen
der uber bindegewebige und knorpelige Vorstadien
erfolgenden atypischen Knorpel- und Knochenbil-
dung in ihnen Vorkommen. Die Geschwulst zeigt in-
folgedessen sozusagen in jedem Gesichtsfeld eine je-
weils andere Struktur. Manchmal wird das histologi-
sche Bild von dem einen oder anderen Produkt be-
herrscht, und daraus ergeben sich Bezeichnungen
wie Osteoid-Sarkom, Chondroid-Sarkom usw. Der
Pathologe muf? mit diesen histologischen Varianten
vertraut sein, denn immer wieder sieht er sich ge-
zwungen, aufgrund eines winzigen Exzisionsstucks
seine Meinung zu bilden.

Die Osteoidproduktion ist beim osteogenen Sar-
kom eine allgemeine Erscheinung. Es entstehen ho-
mogene Inseln unregelmaRiger Form und Ausdeh-
nung, in denen Kalkablagerung stattfindet, oder das
Osteoid wandelt sich zu primitivem Knochengewebe
um. Bisweilen wird das Osteoid neben der Knochen-
und Knorpelbildung in den Hintergrund gedréngt,
in anderen Féllen dominiert im histologischen Bild
hochgradige Osteoidbildung (Abb. 73; 74; 75). Cha-
rakteristisch ist, dal3 sich in solchen, an Osteoid rei-
chen Arealen der Typ des sarkomatdsen Stromas
andert; die Zellen werden kleiner, bisweilen scheinen
sie gleichsam zusammengedriickt, geschrumpft zu
sein, die Polymorphie ist nicht so augenfallig wie in
anderen floriden Gebieten des osteogenen Sarkoms
und auch die Zahl der irreguldren Mitosen ist ver-
schwindend gering.

Ein anderes charakteristisches Produkt des osteo-
genen Sarkoms ist das primitive Knochengewebe,

das im undifferenzierten, retikuldr-mesenchymalen
Gewebe des Tumors entsteht, aber in den kollage-
nisierten Bezirken auch aus der unmittelbaren Ossi-
fikation des Bindegewebes hervorgehen kann. Primi-
tives Knochengewebe kann in den unreifen und rei-
feren Knorpelinseln der Geschwulst produziert wer-
den und schlieRlich kann sich das durch die Ge-
schwulst erzeugte Osteoidgewebe zu Knochengewe-
be umwandeln (Abb. 76). Auf diese Weise kdnnen
die wechselvollen Kombinationen des vom Tumor
produzierten Knochengewebes unterschiedlicher
Form und Ausdehnung zustande kommen. Der er-
zeugte Knochen weist zumeist eine unreife, primitive
Struktur auf, erinnert kaum an normales oder repa-
ratives Knochengewebe. Normale Knochenstruktur
imitierendes Knochengewebe entsteht eher in den
parostalen Sarkomen.

Ein ebenfalls charakteristisches histologisches
Element des osteogenen Sarkoms ist das Knorpelge-
webe, das zumeist unreifes, atypisches Tumorgewe-
be nachahmt, in dem Kalkablagerung und Knochen-
bildung vor sich geht (Abb. 77). Der primitive Knor-
pel verschmilzt in vielen Fallen mit dem sarkomato-
sen Stroma, oder die Knorpelteile bilden besondere
Areale und zeigen eine reifere, an hyalinen Knorpel
erinnernde Struktur (Abb. 78; 79). In einzelnen
osteogenen Sarkomen ist die Bildung primitiven und
reiferen Knorpels derart vorherrschend, daR solche
Geschwiilste chondroide Sarkome genannt werden.
Aus histomorphologischer Sicht ist diese Bezeich-
nung zwar annehmbar, doch im allgemeinen kann
sie irrefihrend sein, ebenso, wie gegen den Terminus
Osteochondrosarkom vom histogenetischen Stand-
punkt aus Einwénde erhoben werden kdnnen.

Das osteogene Sarkom stellt in der Regel eine
reich vaskularisierte Geschwulst dar. Von den Ka-
pillaren und Sinusoiden gehen oft Blutungen aus,
die nekrotischen Geschwulstteile sind haufig hé-
morrhagisch durchtrdnkt. In vereinzelten Fallen
sind die mit primitiven Wanden versehenen Kapilla-
ren und Sinusoiden so zahlreich, dal? das mikrosko-
pische Bild von einer vaskuldren Struktur gekenn-
zeichnet wird. Diese Geschwilste wurden als »te-
leangiektatische osteogene Sarkome« abgegrenzt.
Diese Bezeichnung weist indessen nur auf den Cha-
rakter der histologischen Struktur hin und bedeutet
keinen biologischen und prognostischen Unter-
schied gegeniiber anderen osteogenen Sarkomen.

Das in die umgebenden Weichteile einbrechende
osteogene Sarkom dringt nach Infiltration der Ge-
falRwéande in deren Lumen ein und bildet auf hdma-
togenem Wege in erster Linie in den Lungen sehr
friih Metastasen. Haufig zeigt der Tumor am Ort
des GefaReinbruchs kontinuierliches Wachstum.
Die entfernten Tochtergeschwilste, vor allem die
Lungenmetastasen, weisen die urspriinglichen, wech-



selvollen histologischen Eigenschaften des Osteosar-
koms auf. In einzelnen Metastasen kann die Kno-
chen- oder Knorpelbildung dominant sein.

Differentialdiagnose: Das Alter der Patienten, die
Lokalisation und die Symptomatik der Geschwulst,
die Laboratoriumsbefunde, die rdntgenologische
und histologische Untersuchung verhelfen zur Dia-
gnose. Das Rontgenbild vermag eine Osteomyelitis
oder eine aneurysmatische Knochenzyste nachzuah-
men (Abb. 80).

Therapie: 1. Operation: Amputation oder Exarti-
kulation; 2. Bestrahlung: kann in Kombination mit
dem chirurgischen Eingriff oder auch ohne Opera-
tion angewandt werden; 3. auch die Perfusion von
Zytostatika mag versucht werden; 4. in den letzten
Jahren wird nach Radikaloperation eine kombinier-
te Chemotherapie angewandt. Die ersten Resultate
sind vielversprechend.

Prognose: Brodaers unterscheidet zur Feststellung
der Prognose des Osteosarkoms 3 Malignitatsgrade.
Die Einteilung beruht auf dem Ausmali der Anapla-
sie. Bei Grad | sind wenig anaplastische Zellen zu
sehen. Grad Ill bedeutet hochgradige Anaplasie.
Zwischen diesen beiden Gradeinteilungen (Grad II)
ist die Anaplasie maRiggradig. Diese Einteilung hat
sich jedoch als unzureichend erwiesen, denn die
Sterberate ist in den Formen mit mittlerer und hoch-
gradiger Anaplasie anndhernd gleich.

Der englische Pathologe price (1961) untersucht
5000 Zellen und schlieft aus dem Verhéltnis der

Zellen mit mitotischen Kernen und der Zellen
mit nichtmitotischen Kernen aufden Grad der Gut-
oder Bosartigkeit der Geschwulst. Diese Unter-
suchungsmethode erfordert viel Zeit, und man
kann keine entsprechenden SchluRfolgerungen dar-
aus ziehen. Fest steht, daR die Prognose des Osteo-
sarkoms, welche Therapie auch immer gewahlt
wird, in jedem Fall schlecht ist. Die Hélfte der
Kranken stirbt innerhalb eines Jahres nach Auf-
stellung der Diagnose, 3/4 der Uberlebenden stirbt
innerhalb von zwei Jahren. Etwa 15% (berleben
mehr als 5 Jahre, doch auch nach diesem Zeit-
punkt ist damit zu rechnen, dal der Kranke am
Tumor exitiert. Bis zu einem gewissen Grade hangt
die Prognose von der exakten frithen Erkennung
und vom entsprechend frihen Therapiebeginn ab
(Abb. 81a und 81b).

Diagnostische Merkmale des Osteosarkoms:

1 Alter zwischen 10 und 25 Jahren;

2. Lokalisation um das Kniegelenk und in der
proximalen Humerusmetaphyse;

3. zunehmende, spéater unstillbare Schmerzen, die
von der Belastung unabhéngig sind. Rasch zuneh-
mende lokale Schwellung, in deren Bereich ein sub-
kutanes Venennetz zu sehen ist. Bei Sitz in der unte-
ren Extremitdt schonendes Hinken, Bewegungsein-
schrankung, Gelenkskontraktur;

4. rontgenologisch ist intraossdre Osteolyse mit
verwaschenem Rand oder unregelmélige strahlen-
dichte Sklerose, Kortikalisdestruktion mit periosta-
ler Reaktion und Weichteilschattenzunahme ty-
pisch.
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Abb. 67. 14, <
Sklerosierendes Osteosarkom des Humerus mit Spiculabil-

dung

Abb. 68. 7 J., (

Osteolytisches Osteosarkom des Humerus. Cha-
rakteristisch ist das gemeinsame Vorkommen der
intakten Epiphyse, der verwaschenen intraossaren
Grenze, der Kortikalisdestruktion, des Codman-
schen Dreiecks und der Spiculabildung



Abb. 69. Osteosarkom, 25 1J., ?
Geschwulst im proximalen Tibiadrittel mit zahlreichen
Blutungen an der Schnittfliche. Auf der einen Seite ist
die Kortikalis total zerstért. Der Tumor breitet sich nach
distal im Markraum weiter fort

Abb. 70. Osteosarkom, 22 J., <
Von der distalen Femurdiaphyse ausgehen-
de Geschwulst. In den peripheren Tumor-
anteilen 'zahlreiche, auf dem Boden der Ne-
krose entstandene Pseudozysten
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Abb. 71. Osteosarkom, 20 J., $

Atypie und Polymorphie der Zellen des
osteogenen Sarkoms. Im distalen Drittel
des linken Femurs entstandene Geschwulst.
In dieser Geschwulst war nur in einzelnen
peripheren Partien eine Osteoid- und Kno-
chenbildung wahrnehmbar (Vergr. 200fach)

Abb. 72. Osteosarkom
Das retikuldre Gerist der in Abb. 71 darge-
stellten Geschwulst bei Silberimpregnation
nach Gomori. Das dichte Gerust aus reti-
kuldren Fasern umgibt nahezu jede einzelne
Zelle (Vergr. 200fach)



Abb. 73. Osteosarkom

Infiltratives Wachstum des polymorph-
zelligen Tumorgewebes in den umgeben-
den Weichteilen. AuBerst chromatinreiche,
vielgestaltige Zellkerne. Ausschnitt aus
dem peripheren Teil der in Abb. 71 dar-
gestellten Geschwulst (Vergr. 240fach)

Abb. 74. Osteosarkom

Enorm hochgradige Osteoidbildung. Die
Osteoidinseln komprimieren gleichsam die
Zellen des sarkomatdsen Stromas, die klein
sind und deren Polymorphie weniger ausge-
pragt ist (Vergr. 120fach)

Abb. 75. Osteosarkom

Stérkere Vergroerung des in Abb. 74 dar-
gestellten osteogenen Sarkoms (Vergr. 480-
fach)
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Abb. 76. Osteosarkom

Das Stroma der Geschwulst hat sich in
diesem Areal in diffuser Weise zu osteo-
idem Gewebe umgewandelt, in dem Kkleine
chromatinreiche Tumorzellen zu sehen sind
(Vergr. 120fach)

Abb. 77. Osteosarkom

Die Aufnahme zeigt ein Gebiet, wo im
osteogenen Sarkom unreifes, primitives
Knorpelgewebe entstanden ist, das hyali-
nen Knorpel imitiert. In vereinzelten
Arealen hat Knorpelverkndcherung statt-
gefunden. Dieser Prozefl stellt die pri-
mitive sarkomatdse Variante der chon-
dralen Ossifikation dar (Vergr. 240fach)

Abb. 78. Osteosarkom

Links im Bild wohldifferenzierter, mit
einem Bindegewebsseptum abgegrenzter
hyaliner Knorpel. Rechts, im sarkomato-
sen Stroma Osteoidinseln (Vergr. 240fach)



Abb. 79. Osteosarkom
Bildung von hyalinem Knorpel im osteo-
genen Sarkom. In der Knorpelgrundsub-
stanz fand gleichméRige Kalkablagerung
statt (Vergr. 180fach)

Abb. 80. 25 J., $

In der proximalen Tibiaepimetaphyse lyti-
sche Knochenldsion mit Spiculabildung.
Histologisch gesicherte D g.: Osteomyelitis
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Abb. 81. 17 J., <

a) und b) In der distalen Femurmetaphyse histologisch
gesichertes und mehrfach nachuntersuchtes, osteoblasti-
sches Osteosarkom. Nach Amputation lebt der Patient
seit mehr als 10 Jahren tumorfrei
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Parostales Osteosarkom

Das parostale Osteosarkom ist ein seltener, vom
Osteosarkom in Klinischer, radiologischer und pa-
thologischer Beziehung abweichender Tumor. Es
entwickelt sich progressiv an der Oberflache der
Extremitatenknochen vom knochenbildenden paro-
stalen Bindegewebe. Die Geschwulst umwéchst den
Knochen zirkulér, ubergreift nur selten auf die en-
dostale Kortikalisoberflache und aufden Markraum
(Abb. 82). Sie enthdlt in erheblicher Menge dufRerst
dichte Knochen. Die fibrosarkomatdsen Herde im
Knochengewebe weisen auf Malignitat hin.

Synonyme: Juxtakortikales osteogenes Sarkom,
parostales ossifizierendes Sarkom.

Der Tumor wurde erstmalig von codaman (1925)
beschrieben. Die Bezeichnung parostales Osteom
stammt von G eschickter Und Copeland (1951)

Haufigkeit: b an1in (1967) fand im Krankengut
der Mayo-Klinik, dal3 das parostale Osteosarkom
weniger als 1% der primér malignen Knochen-
tumoren ausmacht. Im Material des hollandischen
Committee on Bone Tumours betrug sein Anteil 2%.

Geschlechtsverteilung: Das Verhaltnis Frauen zu
Maénner betragt 3 : 2

Altersverteilung: Im allgemeinen kommt das par-
ostale Osteosarkom nach dem 25. Lebensjahr zur
Beobachtung. Dies laRt sich vielleicht mit seinem
gegenuber dem klassischen Osteosarkom langsame-
ren Wachstum erklaren.

Lokalisation: Es hat seinen Sitz an der Metaphyse
der langen Rohrenknochen, an der &uReren Korti-
kalisoberflache, zumeist dorsal, an der distalen Fe-
murmetaphyse (Abb. 83a und 83b).

Symptome: Die knochenharte Schwellung wéchst
langsam, verlduft (iber geraume Zeit ohne Schmer-
zen, fhlt sich gelappt an und laRt sich von der Basis
nicht verschieben. Zunehmen der Schwellung fiihrt
zu Bewegungseinschrankung.

Rontgenbefund: Das Réntgenbild zeigt eine strah-
lendichte, verkalkte, h&ufig lobulierte Tumormasse.
Nicht selten hat man den Eindruck, als ob der Tu-
mor den Knochen umfassen wirde. Zwischen der
Kortikalis und dem Tumor ist eine schmale, strah-
lendurchléssige Zone zu erkennen. In anderen Fal-
len ist die Kortikalis infolge der Anlagerung vom
neugebildeten Knochen verdickt, doch der Mark-
raum ist intakt. An der Peripherie ist die Ossifika-
tion weniger ausgepragt als an der Basis, wo die

8 Knochengeschwilste

Struktur infolge der Transparenz der knorpeligen
und bindegewebigen Tumorpartien unregelmé&Rig
ist. Ein eventuelles Rezidiv tritt in Form von un-
gleich grofRen Herden auf, die abwechselnd strahlen-
dicht oder strahlendurchléssig sind (Abb. 84a-84d).

Pathologische Anatomie: Der langsam, oft lber
viele Jahre latent wachsende Tumor geht von der
auBeren Knochenoberflache aus und kann enorme
Groélen erreichen, nicht selten entstehen sogar kopf-
groRe Tumoren (s. Abb. 82). Er kann den ergriffe-
nen Knochen vollig umgeben, doch selbst grofe
Tumoren respektieren die Kortikalis. Diese kann
freilich im Verlauf der spéteren Tumorentwicklung
an einzelnen Stellen zerstért werden, wobei die Ge-
schwulst in den Markraum einzudringen vermag.
Das graue Tumorgewebe des parostalen Osteosar-
koms ist duBerst dicht, infolge der hochgradigen Os-
sifikation an vielen Stellen knochenhart. An man-
chen Stellen 143t er sich mit dem Messer Uberhaupt
nicht schneiden, man kann nur mit der S&ge eine
Schnittflache herstellen. Der Tumor sitzt der Korti-
kalis breitbasig auf, dies unterscheidet ihn von der
Myositis ossificans, der mit dem Knochen keinen
engen Kontakt aufweist. Die hértesten Tumorpar-
tien finden sich in den dem Knochen anliegenden
Bezirken, wahrend die weniger dichten Anteile eher
in den peripheren, proliferierenden Tumorteilen
wahrnehmbar sind.

Histologisch ist das parostale Osteosarkom durch
hochgradige Ossifikation gekennzeichnet. Der neu-
gebildete trabekuldre Knochen weist an zahlreichen
Stellen ein unregelmdRiges, netzformiges Bild auf.
Der Knochen wird durch die Ossifikation des im
kollagénén Gewebe entstandenen Osteoids oder
durch die direkte Knochenmetaplasie des Bindege-
webes produziert (Abb. 85; 86). Der Reifegrad des
entstandenen neoplastischen Knochens ist unter-
schiedlich, von unreifen, primitiven Knochenbalk-
chen bis zu voll ausgereiftem trabekuldrem Kno-
chengewebe mit nahezu vollkommen regelmaRiger
Struktur lassen sich sidmtliche Ubergangsformen
beobachten. Bei der Untersuchung mehrerer Tumor-
teile gewinnt der Histologe den Eindruck, dall das
entstehende Knochengewebe gewisse Reifungspro-
zesse durchlauft.

Das Tumorgewebe zwischen den Knochenbalk-
chen ist im allgemeinen faserreich und zellarm. Die
Zellen sind elongiert und klein, die Zahl der mitoti-
schen Formen ist gering. In der sarkomatdsen Kno-
chenmasse ist diese Struktur in manchen Bezirken
kaum erkennbar. In den Arealen mit geringfligiger
oder gar fehlender Ossifikation ist das Tumorgewe-
be zellreicher und ist morphologisch gleichartig



strukturiert wie die Fibrosarkome oder osteogenen
Sarkome. Wichtig ist, dalR solche Bezirke niemals
zentral sondern stets peripher, in den proliferieren-
den Tumorpartien entdeckt werden.

Da der Tumor langsam waéchst, kénnen die Ge-
webselemente der umgebenden Weichteile im sarko-
matdsen Infiltrat geraume Zeit erhalten bleiben.
Dadurch konnen die benachbarten Geféle, das
Fettgewebe, das Bindegewebe und vor allem die in
das Tumorgewebe eingeschlossenen Anteile der
quergestreiften Muskulatur dhnliche Gesichtsfelder
zustande bringen, wie sie bei der Myositis ossificans
VVorkommen. Die Abgrenzung der beiden Krank-
heitsbilder voneinander wird hierdurch erheblich er-
schwert und die Fehldeutungen fiihrten dazu, dal
man zwischen der Myositis ossificans und dem paro-
stalen Osteosarkom einen dtiologischen und histo-
genetischen Zusammenhang vermutete. In Wirklich-
keit handelt es sich aber um zwei selbstandige Pro-
zesse, die miteinander in keinerlei Zusammenhang
stehen.

Zum histologischen Bild des parostalen Osteo-
sarkoms ist noch zu sagen, dafl in der Geschwulst
kleinere bis groRere Bezirke aus Knorpelgewebe vor-
handen sind, deren Reifegrad, &hnlich wie im durch
den Tumor erzeugten Knochengewebe, sehr man-
nigfaltigist, es kommen unreife, chondroide Gewebe
mit Verkalkung und Ossifikation vor.

Das parostale Osteosarkom ist somit histologisch
recht wechselvoll strukturiert, seine zentralen Par-
tien sind durch hochgradige Ossifikation gekenn-
zeichnet mit nur geringen Malignitdtszeichen. Die
die maligne Beschaffenheit der Geschwulst verra-
tenden fibrosarkomatésen, chondrosarkomatdsen
oder osteosarkomatdsen Anteile finden sich in den
peripheren Bezirken des sich langsam entwickelnden
Tumors. Daher ist es geboten, viele Geschwulstan-
teile einer griindlichen histologischen Untersuchung
zu unterziehen, um eine korrekte Diagnose stellen zu
konnen, denn die Prognose des parostalen Osteosar-
koms ist bedeutend glinstiger als die anderer osteo-
gener Sarkome.

Die Abb. 87a-87c zeigen die ultrastrukturellen
Besonderheiten der Zellen des parostalen Osteosar-
koms.

Differentialdiagnose: Bei der Myositis ossificans
sieht man auch heterotope Knochenbildung, doch

ist das trabekuldre Bild bei dieser Krankheit regel-
méRig, und es fehlt die fir das parostale Osteosar-
kom typische breite Basis. Die fiir Osteochondrome
charakteristische Kontinuitdt der Spongiosa und der
Kortikalis ist beim parostalen Osteosarkom nicht zu
sehen. Die typischen Symptome des Osteosarkoms -
die Einbeziehung des Knochenmarks in den Krank-
heitsprozel3, die Kortikalisdestruktion und die pe-
riostale Reaktion - fehlen beim parostalen Osteo-
sarkom.

Therapie: Parostale Osteosarkome sind strahlen-
resistent. Bei kleinen Tumoren, die auf der Rdntgen-
aufnahme von der Kortikalis abgesondert zu sein
scheinen und histologisch nur méaRige Malignitatzei-
gen, ist die komplette Exzision ausreichend (s. Abb.
82 und 83a). Scheint die Kortikalis infiltriert zu sein,
ist die Segmentresektion das Verfahren der Wahl.
Wenn diese angesichts der Tumorausdehnung nicht
durchfiihrbar ist und das histologische Bild auf er-
hohte Malignitét hinweist, ist die Amputation unum-
génglich. Im Falle eines Rezidivs kommt gleichfalls
die Amputation in Frage.

Prognose: Der Krankheitsverlauf ist glinstiger als
beim Osteosarkom. Friihe, ad&quate Behandlung
fhrt zu Heilung. Die 5-Jahresuberlebenszeit be-
trdgt 80%, die 10jahrige 60%, doch mit Lungenme-
tastasen mufl man auch nach dieser Zeit rechnen.
Wiederholte Rezidive und ein sehr malignes histolo-
gisches Bild erhéhen die Metastasengefahr. Im allge-
meinen lassen sich zwei Typen der parostalen Osteo-
sarkome unterscheiden. Der eine wdchst rasch und
ist von Anfang an bdsartig, der zweite entwickelt
sich langsam und wird allmé&hlich bosartig.

Diagnostische Merkmale des parostalen Osteosar-
koms:

1 Auftreten nach dem 25. Lebensjahr;

2. langsam zunehmende, sich hart anfiihlendc
Schwellung uber der Metaphyse der langen Réhren-
knochen;;

3. aufder Rontgenaufnahme ein grofRes, peripher
inhomogenes, strahlendichtes Gebilde, das von der
Kortikalis zum Teil durch einen schmalen, strahlen-
durchldssigen Streifen getrennt ist, teils aber mit
der Kortikalis zusammenzuhdngen scheint und von
einer Kortikalissklerose begleitet ist.



Abb. 82. Parostales Osteosarkom, 34 J., d
Im distalen Teil des linken Femurs entstand
ein kopfgroBer, den Knochen zirkuldr um-
gebender Tumor. Die Kortikalis ist, mit Aus-
nahme eines Teils der Epiphyse, erhalten.
Die Tumorkonsistenz war knochenhart, eine
Schnittflaiche konnte nur mit der Sdge an-
gefertigt werden

Abb. 83. 30J.,, <

a) Typisches parostales Osteosarkom im distalen Fe-
murdrittel

b) Kontrollaufnahme 2 Jahre nach Resektion



Abb. 84. 25 J.,, <

a) und b) An der Basis des 2. Metakarpus ein Tumor mit unebener
Oberflache und inhomogener Struktur. Das Rdntgenbild ist dem
Osteochondrom ahnlich

¢) Aufnahme nach Resektion und Autotransplantation. Histolo-
gische Dg.: parostales Osteosarkom

d) 6 Monate spater Rezidiv. Amputation. Der Kranke steht seit
5 Jahren unter Beobachtung und ist tumorfrei
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Abb. 85. Parostales Osteosarkom

Die Geschwulst ist relativ zellarm, enthélt viel kollagéné Substanz. Die Tu-
morzellen sind klein, keine ausgepragte Polymorphie. Das kollagéné Gewebe
wird unmittelbar zu verkalkten Knochenbélkchen unregelméRiger Form um-
gewandelt (Vergr. 120fach)

Abb. 86. Parostales Osteosarkom

Die Knochenbildung erreicht, vor allem in den zentralen Tumorpartien, ex-
treme Ausmale; zwischen den zusammenhé&ngenden Knochenbalkchen weist
das zellarme, an Bindegewebsfasern reiche Tumorgewebe in diesen Arealen
kein Malignitatszeichen auf. Zahlreiche Kapillaren mit selbstdndigen Wénden
sind zu beobachten (Vergr. 120fach)
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Abb. 87. Parostales Osteosarkom

a) und b): Perinukledres und peripheres Zytoplasma der
elongierten, spindelférmigen Tumorzellen. Aus der Zell-
oberflache ragen einige dinne, submikroskopische Fort-
sdtze heraus (S). Stellenweise haften die Zellen aneinander
(Pfeil), bei starkerer VergroRerung lassen sich zwischen
ihnen auch primitive Verbindungsstrukturen erkennen.
Im Zytoplasma sind das gut entwickelte, Protein produzie-
rende endoplasmatische Retikulum (ER), zahlreiche freie
Ribosomen, wenig Mitochondrien, eine reiche filamentose
Substanz (F) und einige Fetttropfen (L) zu beobachten.
Das Interstitium enthélt reguldre Periodizitdt zeigende
Kollagenfasern (C) (Vergr. 13 200fach)

¢) Auf der Aufnahme sind zwei aneinander haftende Zell-
teile zu sehen, In der einen Zelle ist ein auffallender, einige
Periodizitat zeigender Filamentenstrang (F) zu sehen. In
beiden Zellen finden sich reichlich freie Ribosomen (Vergr.
22 0O0O0fach)
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Chondrosarkom

Das Chondrosarkom ist ein chondrogenetischer ma-
ligner Tumor, der zur Knorpelbildung befahigte
Chondroblasten enthélt.

Geschwiilste, deren Substanz aus ausgereiftem
Knorpelgewebe besteht und evtl, myxomatdse oder
verkalkende Partien enthélt, sind nach Lichtenstein
und sarre (1943) als Chondrosarkome anzusprechen.
Im Gegensatz zu den Osteosarkomen produzieren
Chondrosarkome niemals neoplastisches osteoides
Gewebe oder aus dem sarkomatdsen Stroma unmit-
telbar Knochen. Im allgemeinen kommen sie in ho-
herem Alter zur Beobachtung als Osteosarkome.

Bei den Chondrosarkomen unterscheidet man ge-
waéhnlich zwei Gruppen: primére Chondrosarkome,
die im intakten Knochen entstehen, und sekundare
Chondrosarkome, die von Enchopdromen, von der
Knorpelkappe der Osteochondrome oder von zen-
tralen Chondromen ausgehen. Die Bezeichnungen
»peripher« oder »zentral« beziehen sich auf ihre Lo-
kalisation im betroffenen Knochen.

Synonyme: Myxochondrosarkom, Chondromy-
xosarkom, Chondromyxofibrosarkom, Chondro-
osteosarkom, Osteochondrofibrosarkom, Osteo-
chondromyxosarkom.

AIS erste haben Volkmann (1855) Und Paget
(1870) das Chondrosarkom beschrieben, doch aus
der Gruppe der osteogenen Sarkome wurde es 1930
von phemister abgesondert als ein vom Osteosar-
kom Kklinisch, rontgenmorphologisch, histologisch
wie auch hinsichtlich seines Verlaufs abweichendes
selbstdndiges Krankheitsbild. 1939 hat ew in g in sei-
ner Klassifikation das Chondrosarkom auch als eine
Sonderform der Tumoren angeflihrt. Lichtenstein
und Jarre haben 1943 zwischen den Chondro-
und Osteosarkomen deutliche Unterschiede nachge-
wiesen und zugleich das morphologische Erschei-
nungsbild der Chondrosarkome in der Gruppe
der gut- und bdésartigen Knorpelgeschwilste klar-
gestellt.

Haufigkeit: pan1in (1967) fand, daB die Chon-
drosarkome im Krankenkengut der Mayo-Klinik
etwas mehr als 11% der malignen Tumoren aus-
machen. Im Material des hollandischen Committee
on Bone Tumours sind 25% der Knochentumoren
Chondrosarkome.

Geschlechtsverteilung: Das Verhéltnis Manner zu
Frauen betragt 3 : 2.

Altersverteilung: Vor dem 10. Lebensjahr kom-

men Chondrosarkome selten zur Beobachtung. Das
Durchschnittsalter der Kranken ist hoher als beim
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Osteosarkom. 50% der Félle tritt zwischen dem 40.
und 50. Lebensjahr auf.

Lokalisation: Mehr als die Hélfte der Tumoren
hat ihren Sitz in den Extremitéten, in der Metaphy-
se der langen Rohrenknochen, 30% sind im Schul-
ter- und Beckengtirtel lokalisiert. (Chondrosarkome
der Beckenknochen werden angesichts ihrer Mali-
gnitat oft fur eine Sonderform der Chondrosarkome
gehalten.) Zumeist sind sie zentral gelegen, seltener
exzentrisch, von der Synovialis ausgehend. Knienahe
Lokalisationen finden sich bei jingeren, Humerus-
und Beckenlokalisationen bei alteren Patienten.

Symptome: Chondrosarkome entwickeln sich im
allgemeinen langsamer als Osteosarkome. Zentrale
Tumoren verursachen langsam zunehmende spon-
tane Schmerzen, periphere eine schmerzlose, lang-
sam zunehmende Schwellung. Infolge des sehr un-
terschiedlichen Malignitatsgrades kénnen die Be-
schwerden Wochen oder Jahre dauern. Kurze
Anamnese ist eine Seltenheit, spricht aber nicht
gegen ein Chondrosarkom.

Rontgenbefund: 1. Das zentrale Chondrosarkom
ist eine mehr oder weniger lobulierte, osteolytische,
intraossére L&sion mit unregelméligen strahlen-
dichten Flecken sekundérer Verkalkung. Der Pro-
zeR greift erst in der Spatphase auf die Kortikalis
uber und die periostale Reaktion ist minimal. Der
Knochen sieht bisweilen gleichsam »aufgetrieben«
aus. Das Réntgenbild kann auch ausgepragt zystisch
sein. Die Kortikalisdestruktion erfolgt erst im Spét-
stadium und ergibt einen fleckigen Weichteilschat-
ten (Abb. 88a und 88b). 2. Plétzliches Tumorwachs-
tum, unregelmé&Riger Rand und irregulédre Struktur
sprechen fiir ein peripheres Chondrosarkom (s. Abb.
25a und 25b).

Pathologische Anatomie: Die vom Knorpelgewebe
ausgehenden malignen Geschwilste haben ein cha-
rakteristisches makroskopisches Bild, das Tumorge-
webe ist grauweil? oder blaulichgrau, an vielen Stel-
len transparent. In den zentralen Partien ist die Lo-
buliertheit weniger, in den peripheren stérker ausge-
prégt. Einzelne Tumoranteile sind weich, haufig gal-
lertig, enthalten zahlreiche Pseudozysten, die mit
einer schleimigen Substanz ausgefllt sind. In ande-
ren Bezirken ist der Tumor kompakt, fibrotisch oder
von typisch knorpelharter Konsistenz. Aufgrund
des makroskopischen Bildes allein ist die Beurteilung
der benignen oder malignen Natur der vom Knor-
pelgewebe ausgehenden Geschwilste kaum mog-
lich.



Eine der schwierigsten Aufgaben des sichmitKno-
chentumordiagnostik befassenden Pathologen ist die
histologische Begutachtung der vom Knorpelgewebe
ausgehenden malignen Tumoren. Zumeist bedeutet
es kein Problem, festzustellen, dal der Tumor vom
Knorpelgewebe ausgeht. Um so schwerer ist es, in
der Frage der Gut- oder Bdsartigkeit Stellung zu
nehmen. Entsprechend dem Reifegrad &ndert sich
auch der Malignitatsgrad des Tumors, jedoch von
den relativ benignen bis zu den ausgesprochen mali-
gnen Formen sind sehr viele Varianten moglich,
deshalb ist es zur Beurteilung des Malignitatsgrades
unerldRlich, aus moglichst viel Tumorabschnitten
entnommenes Untersuchungsgut zur Verfugung zu
haben. Die Schwierigkeit wird noch durch den Um-
stand erhoht, daB bei den sog. sekunddren Chondro-
sarkomen im Untersuchungsmaterial sowohl An-
teile des préexistenten benignen Knorpelgewebes
oder benignen Knorpelgeschwulst als auch deren
maligne Umwandlung aufweisende Anteile enthal-
ten sein koénnen.

Eine grundlegend wichtige Besonderheit des histo-
logischen Bildes der Geschwulst ist das VVorhanden-
sein von Knorpelgewebe mit unterschiedlichem Rei-
fegrad, dessen Zellen in eine homogene chondroide
Matrix eingebettet sind. In einzelnen Geschwilsten
ist die Knorpelgrundsubstanz ausnehmend reich-
lich, und in solchen Féllen muB man bei der Beurtei-
lung der Gut- oder Bosartigkeit die morphologi-
schen Eigenschaften der Knorpelzellen in Rechnung
ziehen. Form und GroRe der Knorpelzellen, desglei-
chen der Chromatingehalt der Zellkerne ist sehr
unterschiedlich. Auch eine erhebliche Anzahl zwei-
kerniger Knorpelzellen kann vorhanden sein, ferner
groBe, ein- oder mehrkernige Riesenzellen bizarrer
Form. Zumeist fehlt der die Knorpelzellen umge-
bende Knorpelhof. Charakteristisch ist, daf} die Zel-
len in kleineren Zellgruppen nekrobiotische oder
nekrotische Verdnderungen aufweisen. Im floriden
Tumorgewebe ist haufig die Nekrose isolierter Zel-
len zu beobachten (Abb. 89).

Gruppen atypischer Knorpelzellen kdnnen, be-
sonders in den peripheren Tumorpartien, kleinere
bis groRere Fobuli bilden. Die Knorpelgrundsub-
stanz kann gleichmé&Rig homogen sein. Die auf Aty-
pie hinweisenden Veranderungen der Knorpelzellen
sind hier wenig auffallend, die Fobuli sind von den
umgebenden intakten Geweben deutlich abgeson-
dert (Abb. 90). Die differentialdiagnostische Ab-
grenzung der Fobuli benigner Knorpelgeschwiilste
von den peripheren Fobuli der Chondrosarkome
durfte Schwierigkeiten bereiten. In derartigen Fallen
muR man die aufeinander bezogenen Form- und
Grolenunterschiede der einzelnen Knorpelzellen in
Betracht ziehen.

Bei Chondrosarkomen ist die myxoide Umwand-

lung der Grundsubstanz allgemein, wodurch aufge-
weichte, gallertige Bezirke und aus diesen Pseudo-
zysten entstehen. In den gallertig umgewandelten
Partien sterben die Zellen ab, oder es sind einige in
der Myxoidsubstanz sparlich schwimmend zu fin-
den. Gelegentlich entwickeln auch die Knorpelzellen
Fortsatze und verfugen uber grof3e, chromatinreiche
Kerne, oder es entstehen mehrkernige Zellen (Abb.
91). Manche Autoren verwenden fir solche Tumo-
ren falschlich die Bezeichnung Chondromyxosar-
kom oder Myxochondrom, ohne mit der Tatsache
zu rechnen, dall die myxoiden Anteile des Chondro-
sarkoms als Ergebnis des Degenerationsprozesses
der Knorpelgrundsubstanz und der Knorpelzellen
sekunddr entstehen.

Im Tumorgewebe der Chondrosarkome ist die
Kalkablagerung eine allgemeine Erscheinung. Die
Kalksalze werden in der chondroiden Matrix in
Form von feinen Kérnchen oder gréberen Schollen
abgelagert. Die Verkalkung kann in den nekroti-
schen Tumorabschnitten vor sich gehen, doch an
vielen Stellen bleibt die Kernféarbung der Knorpel-
zellen in den verkalkten Bezirken erhalten (Abb. 92).
In solchen Arealen kann spéter Knochengewebe
entstehen. Sehr wichtig ist es zu wissen, dal im
Chondrosarkom ausschlief3lich die primitiven oder
differenzierteren Formen der chondralen Verkno-
cherung Vorkommen. Niemals entsteht Knochenge-
webe durch die unmittelbare Ossifikation des sarko-
matdsen Stromas oder des Bindegewebes. Auch
osteoides Gewebe entsteht nie, und es fehlen auch
die durch osteoblastische Apposition entstehenden
Knochenbalkchen. Zwischen dem Osteosarkom und
dem Chondrosarkom besteht ndmlich der wesentli-
che Unterschied gerade darin, dal im Chondrosar-
kom auschschlief3lich eine vom Knorpelgewebe aus-
gehende Knochenbildung stattfindet.

Schon bei der histologischen Beschreibung des
Osteosarkoms wurde darauf hingewiesen, wie falsch
und histogenetisch unkorrekt der Name Osteochon-
drosarkom ist. Die histogenetische Sonderstellung
des Chondrosarkoms muR man nicht nur deshalb
betonen, weil dies wissenschaftlich so korrekt ist,
sondern auch wegen des Unterschieds in der Prog-
nose des Osteosarkoms und des Chondrosarkoms.

Aus verhdltnismaRig gut differenziertem, reiferem
Knorpelgewebe ist das juxtakortikale Chondrosar-
kom aufgebaut, in dem h&ufig eine erhebliche chon-
drale Ossifikation wahrnehmbar ist. Sein makrosko-
pisches Bild ist dem des parostalen Osteosarkoms
&hnlich. Es entspricht einem priméaren Chondrosar-
kom und ist mit dem von der Knorpelkappe des
Osteochondroms ausgehenden sekunddren Chon-
drosarkom nicht identisch.

Das histologische Bild der unabhéangig vom Ske-
lettsystem entstehenden extraskelettalen Chondro-
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sarkomé entspricht im allgemeinen einem mittel-
méaRig differenzierten Chondrosarkom.

Das Chondrosarkom bildet hdmatogen Metasta-
sen, am haufigsten in den Lungen. Bei der histopa-
thologischen Untersuchung kann man in den flori-
den peripheren Tumorpartien oft GefaReinbriiche
beobachten. Dabei zeigt der Tumor ein eigenartiges
Verhalten, indem er nach dem Einbruch in die gro-
Reren GefaRe dort kontinuierlich weiterwachst, ohne
die Gefalwand selbst zu infiltrieren. Metastasen
kommen sogar in diesen Féllen nicht immer vor.
Lymphogene Ausbreitung und die Entstehung von
Metastasen in anderen Organen kommen - auller
in den Lungen - nur ganz ausnahmsweise vor.

Die Diagnose des Chondrosarkoms, die Abgren-
zung der benignen von den malignen Knorpeltumo-
ren, ferner die Beurteilung des Malignitétsgrades der
Chondrosarkome bedirfen grofRer Erfahrung und,
obwohl die Experten der Histopathologie der Kno-
chengeschwiilste viele kritische Punkte und zahl-
reiche Tucken dieses Bereichs schon kennen, sind
die Schwierigkeiten und Irrtumsmaoglichkeiten viel-
leicht nirgends so vielfach, wie gerade auf dem Ge-
biet der Chondrome und Chondrosarkome. Die hi-
stologischen Varianten der Knorpeltumoren sind so
vielfaltig, dal’ die Klassifizierung mancher Tumoren
selbst den erfahrensten Histopathologen vor eineun-
l6sbare Aufgabe stellt. Die Mehrzahl der Chondro-
sarkome entspricht den histologisch ruhigeren, eine
organoide Struktur nachahmenden Knorpelge-
schwillsten, bei denen auch die Beurteilung der Gut-
oder Bosartigkeit die meisten Probleme bereitet.

Differentialdiagnose: Roéntgenologisch ist es sehr
schwer, nahezu unmdglich, die Chondrosarkome,
Chondrome und Osteochondrome voneinander ab-
zugrenzen. Knochendestruktion und unregelméfiiige
Verkalkung sind Malignitatszeichen.

Therapie: Sie besteht ausschlieBlich in der chirur-
gischen Entfernung des Tumors.

Nach safre (1958) ist das Chondrosarkom nicht
nur strahlenresistent, sondern das Tumorwachs-
tum erhoht sich sogar unter Strahlenwirkung. Bei
zentralen Tumoren, die die Kortikalis noch nicht
durchbrochen haben und nicht zu grof? sind, kommt
die Resektion in Frage (Abb. 93a-93d), ansonsten
ist Amputation oder Exartikulation geboten. Beim
Operationsplan muf? man in Betracht ziehen, daf}
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die intraossare Ausdehnung der Geschwulst immer
die aufgrund des Rontgenbildes vermutete Ausdeh-
nung Ubertrifft.

Prognose: M ckenna u. Mitarb. (1966) haben
aufgrund des histologischen Bildes beim Chondro-
sarkom 3 Stufen unterschieden: Grad I: geringe
Malignitat, worauf die geringe Anaplasie und die
sparlichen Mitosen hinweisen. Bei Grad Il besteht
méRiggradige Anaplasie. Bei Grad Il ist die
Anaplasie stark ausgeprégt. Nach dieser Einteilung
betrug die 5-Jahrestiberlebenszeit bei Chondro-
sarkomen im Grad 1 78%, im Grad Il 53% und
im Grad 11l 27%. Die durchschnittliche Uber-
lebenszeit betrug 48,6%.

In Anbetracht des sehr langsamen Tumorwachs-
tums bei Chondrosarkomen muf3 auch die Nachun-
tersuchungsperiode sehr lang sein. Bei Extremitéten-
tumoren und peripherem Typ ist die Prognose gin-
stiger. Der Verlauf wechselt vom rapiden, fatalen
Ausgang der sich vom Verlauf des Osteosarkoms
nicht unterscheidet - bis zum viele Jahre wéhrenden,
prolongierten Verlauf, der infolge massiver, lokaler
Extension, auch ohne Lungenmetastasen, zum Tode
fuhren kann (Abb. 94).

Diagnostische Merkmale des zentralen Chondro-
sarkoms:

1 Erwachsenenalter;

2. Lokalisation in der Metaphyse der langen R6h-
renknochen sowie im Schulter- und Beckengurtel;

3. langsames Tumorwachstum, lange Anamnese;

4. rontgenologisch lytische Knochendestruktion,
Weichteilschatten, unregelmaRige, flockige, strah-
lendichte Verkalkung.

Diagnostische Merkmale des peripheren Chondro-
sarkoms:

1 Im allgemeinen bekanntes, prdexistentes Osteo-
chondrom;

2. Auftreten in beliebigem Alter, zumeist jedoch
nach AbschluR des Knochenwachstums;

3. Lokalisation an sdmtlichen Stellen, wo enchon-
drale Ossifikation stattfindet, in erster Linie in der
Metaphyse der langen Réhrenknochen, doch auch in
den Beckenknochen, Wirbelbdgen oder -fortsatzen;

4. rontgenologisch sind fiir das periphere Chon-
drosarkom unregelmaBige Rander, inhomogene
Struktur und fleckige Sklerose typisch.



Abb. 88. 38J.,

a) und b) Seit einem Jahr zunehmende
Beinschmerzen. Auf der Rdntgenaufnah-
me ist die proximale Mctadiaphysc des
Femurs verbreitert, die Kortikalis ver-
dinnt. Intraossér ist eine kammerig-zy-
stische Lé&sion zu sehen mit flockiger,
konfluierender Verkalkung. Parakortikal
ist der ProzeR von periostaler Reaktion
begleitet. Dg.: zentrales Chondrosarkom



Abb. 89. Chondrosarkom

Bei starker VergroRerung hochgradige Knorpelzelienatypie, ferner zweikernige

Knorpelzellen und einige Riesenzellen. Um die Zellen fehlen die Knorpelhofe
(Vergr. 280fach)

Abb. 90. Chondrosarkom

Mikroskopisches Bild eines Chondrosarkoms mit differenzierterer Knorpel-
struktur. Die Knorpelgrundsubstanz ist verkalkt (Vergr. 120fach)



Abb. 91. Chondrosarkom
Im myxoide Umwandlung zeigenden Tumor sehr groRe, polymorphe Zellen. Auch
zwei- und mehrkernige Zellen kommen vor (Vergr. 400fach)

Abb. 92. Chondrosarkom
Kalkablagerung in der undifferenzierten Knorpelgrundsubstanz des Tumors (Vergr.
240fach)
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Abb. 93. 17 J., $

a) und b) In der Tibiadiaphyse eine Aufhellung, die intra-
ossér abgegrenzt zu sein scheint. Die Kortikalis ist spin-
delfédrmig verdickt und sklerotisch. Préoperative Dg.:
Osteomyelitis. Histologischer Befund der Probeexzision:
Chondrosarkom

¢) und d) Kontrollaufnahme 4 Jahre nach der plasti-
schen Resektion (Huntington-Operation)
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Abb. 94. 38 J., $
Mit der Beckenschaufel zusammenhéngendes, ungleichméRig verkalktes, sekun-
dares Chondrosarkom
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Mesenchymales Chondrosarkom
und myxoides Chondrosarkom

Das mesenchymale Chondrosarkom ist ein selbstan-
diges Krankheitsbild, das sich vom Chondrosarkom
besonders durch die schlechte Prognose, haufige
Lokalisation in den flachen Knochen und in den
extraskelettalen Geweben unterscheidet. Es ist eine
primitive, maligne, mesenchymale Zellproliferation,
in der kleine Inseln mit chondroider Differentiation
liegen.

Synonym: Mesenchymom.
Haufigkeit: Es ist ein seltener Geschwulsttyp.

Altersverteilung: Im Alter zwischen 5 und 60 Jah-
ren kommt dieser Tumor gleicherweise vor.

Symptome: Rasch zunehmende Schmerzen,
Schwellung, Bewegungseinschrankung. Die Anam-
nese ist kurz.

Rontgenbefund: Auf dem Rontgenbild sieht man
eine destruktive, strahlendurchléssige Ladsion, die
mitunter multizentrisch auftritt (Abb. 95a und 95b).

Pathologische Anatomie: Makroskopisch zeigt der
sehr seltene Tumor keine charakteristischen Zige.
In den bisher veroffentlichten wenigen Fallberichten
ist Uber die makroskopische Beschaffenheit kaum
etwas enthalten.

Das mesenchymale Chondrosarkom ist ein histo-
logisch geringgradig differenzierter maligner Knor-
peltumor mit eigenartiger Struktur. Lichtenstein
und Bernstein interprétierten ihn 1959 erstmalig als
eine Sonderform der Geschwilste. Aufgrund dreier
eigener Falle glauben wir, daR es sich tatsdchlich um
einen Tumortyp mit selbstandiger Struktur handelt,
der histologisch aus zwei gut definierbaren Kompo-
nenten aufgebaut ist. Das eine Gewebe, das zugleich
das herrschende Tumorelement darstellt, ist ein
ziemlich uncharakteristisches, sehr zellreiches und
Uber nur minimales Stroma verfiigendes mesenchy-
males Gewebe mit runden oder polygonalen, gele-
gentlich leicht elongierten Zellen. Das Protoplasma
ist bisweilen auffallend hell, die Zellgrenzen sind
deutlich zu sehen (Abb. 96; 97). Im Tumor sindzahl-
reiche Kapillaren und weite Sinusoide wahrnehm-
bar. Die Anordnung der Zellen um die GefaRe und
die Sinusoiden erinnert an das Bild eines Hdmangio-
perizytoms. In vereinzelten Arealen 143t sich zwi-
schen den Zellen ein wohlentwickeltes argyrophiles

9 Knochengeschwiilste

Netzwerk nachweisen (Abb. 98). In diesem primiti-
ven sarkomatfsen mesenchymalen Gewebe - das
angesichts seiner uncharakteristischen Beschaffen-
heit mit Recht als Mesenchymom bezeichnet werden
kann - entstehen kleinere bis groRere Herde eines
mit unscharfer Grenze abgesonderten Knorpelge-
webes. Dieses erinnert an hyalinen Knorpel, doch
erreicht es gewohnlich nicht den hohen Entwick-
lungsgrad, der sich in anderen Chondrosarkomen
beobachten 143t (Abb. 99). Die Knorpelzellen sind
groB, polygonal. Die Zellkerne sind in vielen Féllen
geschrumpft und an den Zellrand verdrangt, im
Zytoplasma sieht man Vakuolen. Degenerative und
nekrobiotische Erscheinungen sind hdufig. Die hya-
line Matrix ist inhomogen, ungleichmaRig férbbar,
hier und da finden sich Zeichenvon Kalkablagerung.

Die elektronenmikroskopischen Aufnahmen (Abb.
100a-100c) zeigen different strukturierte Knorpel-
zellen innerhalb des gleichen Tumorgewebes.

In den unabhdngig vom Knochensystem entste-
henden, extraskelettalen mesenchymalen Chondro-
sarkomen wurde im Tumorgewebe Osteoid- oder
Knochenbildung h&ufiger beobachtet.

Eine gleichfalls seltene, doch (iber eine gut defi-
nierbare Struktur verfiigende Variante des Chondro-
sarkoms ist das sowohl in den Knochen als auch im
extraskelettalen Gewebe vorkommende myxoide
Chondrosarkom. Makroskopisch ist fur ihn kenn-
zeichnend, daR es eine sehr weiche, stellenweise gal-
lertartige, schleimige Masse bildet. An den R&ndern
ist manchmal eine lobulierte Struktur erkennbar.
Die gleiche Struktur 1&6t sich auch auf dem histolo-
gischen Bild des Tumors beobachten (Abb. 101).
In der myxoiden Grundsubstanz sind mit Fortsitzen
versehene, miteinander durch Fortsétze verbundene
Zellen mit elongierten Kernen gelagert. Im Zentrum
solcher Lobuli kommt die Transformation zu Knor-
pelgewebe zustande (Abb. 102; 103). In den Knor-
pelinseln entstehen Verkalkungen und chondroide
Knochenbildung. Ein charakteristisches Merkmal
des myxoiden Chondrosarkoms besteht darin, daf}
die Tumorzellen in der gallertartigen Zwischensub-
stanz miteinander eine netzartig zusammenhéangen-
de Kette bilden in Form von stellenweise ganz locke-
ren, an anderen Stellen zellreicheren Strangen (Abb.
104; 105). Diese eigenartige Netzstruktur ist sowohl
im primdren Tumor als auch in den Metastasen
wahrnehmbar. Das myxoide Chondrosarkom ist
eine zu Rezidiven und Metastasierung neigende Ge-
schwulst, die aufgrund ihres klinischen Ablaufs und

129



ihrer histologischen Struktur den malignen Varian-
ten des Chondrosarkoms zugeordnet werden kann.

Auf den elektronenmikroskopischen Aufnahmen
18Rt sich feststellen, dalR der Differenzierungsgrad
der Knorpelzellen niedrig ist, ferner, dal die Zellen
viele Degenerationserscheinungen aufweisen und in
der unstrukturierten Grundsubstanz lagern (Abb.
106a- 106c).
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Aufgrund des Rontgenbildes 143t sich keine ge-
naue Diagnose des seltenen Krankheitsbildes auf-
stellen.

Therapie: Angesichts der unglnstigen Prognose
und der friilhen Metastasierung besteht die Therapie
in der radikalen chirurgischen Entfernung.

Abb. 95

a) und b) Spindelige Verdickung des distalen Femurdrit-
tels, fleckige, verwaschene Knochenstruktur. Die Kortika-
lis ist verdiinnt, vorgewdlbt, destrniert. Der Prozef wird
von dichter, kammartiger Spiculabildung und Weichteil-
schattenvergroBerung begleitet. Aufgrund der klinischen
und rontgenologischen Daten konnte nur die Diagnose
eines primédren malignen Knochentumors gestellt werden.
Pathologisch-anatomische Dg.: mesenchymales Chondro-
sarkom



O
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Abb. 96. Mesenchymales Chondrosarkom

Typische histologische Komponente der Geschwulst, die aus runden oder poly-
gonalen Zellen mit chromatinreichen Kernen und deutlich erkennbaren Zell-
grenzen aufgebaut ist. Zwischen den undifferenzierten mesenchymalen Zell-
wucherungen liegt minimales Stroma, das hauptsdchlich aus dinnwandigen
Kapillaren besteht (Vergr. 240fach)

Abb. 97. Mesenchymales Chondrosarkom

Auf der von einem halbdiinnen Schnitt angefertigten lichtmikroskopischen Auf-
nahme sind die Besonderheiten der mesenchymalen Komponente der Geschwulst
gut Zusehen. Mehrere Kapillaren sind wahrnehmbar, mitderen diinner Wand die
helles Protoplasma enthaltenden Tumorzellen eng verbunden sind (Vergr. 240-
fach)
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Abb. 98. Mesenchymales Chondrosarkom

Die Geschwulst enthdlt ein sehr reiches retikulares Netzwerk, vor allem im Be-
zirk der mesenchymalen Komponente (Vergr. 240fach)

Abb. 99. Mesenchymales Chondrosarkom
Die andere Komponente der Geschwulst in Abb. 98, das Areal der Differen-
zierung zu Knorpelgewebe. Die Knorpelzellen sind grof3, dunkel angefarbt. In

mehreren Knorpelzellen ist der Kern geschrumpft und auf den Zellrand ver-
schoben (Vergr. 400fach)
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Abb. 100. Mesenchymales Chondrosarkom

a) UnregelméRig geformte Knorpelzelle von blastischem
Typ. Im Zytoplasma herrscht das gut entwickelte endo-
plasmatische Retikulum vor (ER). Die Hohlrdume der
granuldren Zysternen sind mit verschieden dichtem Inhalt
ausgefullt. Die Zelle enthdlt relativ wenig Glykogen (GL)
(Vergr. 8 OOOfach)

b) Infolge der Glykogenanlagerung wurden die Bestand-
teile des Zytoplasmas an den Zellkern gedréngt (Vergr.
6 800fach)

c) Die Schnittflache enthalt nur Glykogen und einige peri-
phere perinukledre Tubuli des endoplasmatischen Retiku-
lums (Vergr. 8 OOOfach)
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Abb. 101. Myxoides Chondrosarkom
Ubersichtsbild: Die Myxoidzellen bilden klei-
nere bis gréRere Lobuli, in deren Mitte die
Differenzierung zu Knorpelgewebe und in
der Mitte der Knorpelinseln Verkalkung zu
sehen ist (Vergr. 60fach)

Abb. 102. Myxoides Chondrosarkom

Die Myxoidzellen gehen ohne scharfe Grenze
in die Bezirke der knorpeligen Metaplasie
Uber (Vergr. 120fach)

Abb. 103. Myxoides Chondrosarkom

In diesem Tumoranteil befindet sich in der
myxoiden Grundsubstanz zelluldres Knor-
pelgewebe. In Bildmitte ist eine kleine Knor-
pelinsel entstanden, in der massive Kalkab-
lagerung stattgefunden hat (Vergr. 240fach)



Abb. 104. Myxoides Chondrosarkom

AuRerst typische Tumorpartie, wo die mit-
einander locker verbundenen Zellen in eigen-
artig netzformiger Anordnung in der myxo-
iden Grundsubstanz liegen (Vergr. 120fach)

Abb. 105. Myxoides Chondrosarkom

In der myxoiden Substanz befinden sich
hier kompaktere Zellgruppen, deren netzar-
tige Struktur erhalten blieb (Vergr. 120fach)



138



Abb. 106. Myxoides Chondrosarkom

a) und b) Die durch lange Ausldufer verbundenen Zellen
lagern in einer lockeren, auch elektronenmikroskopisch
unstrukturierten Interzellularsubstanz. An der Zellober-
flache ist die extrazellulare Matrix leicht verdichtet. Der
Kern ist im Verhéltnis zum Umfang der Zelle groR, der
Nukleolus voluminds und kompakt. Im Zytoplasma fin-
den sich reichlich freie Ribosomen, das Netzwerk des endo-
plasmatischen Retikulums ist nur mittelméaRig entwickelt.
In einem Teil der Zellen finden sich zahlreiche Fetttrop-
fen (L) (Vergr. 13 200fach)

¢) Umgewandelter Membranhaufen des nekrotischen und
geschrumpften Zellanteils (Vergr. 22 OOOfach)
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Zentrales Knochenfibrosarkom

Das zentrale Fibrosarkom ist ein primdrer, maligner,
fibroblastischer Knochentumor, der indessen - ge-
genuber den Osteosarkomen - weder lokal noch in
den Metastasen sarkomatfses Osteoid oder Kno-
chen produziert. Es ist ein intraossérer, osteolyti-
scher Prozel’, der nach Destruktion der Kortikalis
in die Weichteile eindringt.

Synonyme: Endostales Fibrosarkom, Spindelzell-
sarkom, medullares Fibrosarkom, Osteofibrosar-
kom.

Budd und MacDonald schlugen bereits 1943,
Phemister 1948 vor, das Fibrosarkom vom Osteo-
sarkom abzusondern. Im Tumorregister Phemisters
wurde es schon als selbstdndige Tumorart bezeich-
net und betont, da die Geschwulst im Markraum
zentral lokalisiert ist.

Haufigkeit: Das ossare Fibrosarkom ist weniger
hdufig als das Osteosarkom oder Chondrosarkom.
Im Krankengut der Mayo-Klinik sind nach o antin
(1967)3,4% der malignen Knochentumoren Fibro-
sarkome. Im Material des holldéndischen Committee
on Bone Tumours betrdgt sein Anteil 10%.
keine Ge-

Geschlechtsverteilung: Es besteht

schlechtsprédisposition.

Altersverteilung: Auch ein Prédilektionsalter exi-
stiert nicht. Im allgemeinen tritt die Krankheit in
hoherem Alter auf als das Osteosarkom.

Lokalisation: Sie unterscheidet sich in keiner
Weise vom Sitz der Osteosarkome. Etwa die Hélfte
der Félle findet sich in der Metaphyse der langen
Roéhrenknochen. Wenn die Geschwulst die Weich-
teile infiltriert, muR sie von Fibrosarkom der Weich-
teile abgesondert werden, das seinerseits eine Ten-
denz zeigt, in den Knochen einzudringen und dort
ein sekundares Fibrosarkom zu bilden.

Symptome: Sie bestehen - &hnlich wie bei anderen
priméren, malignen Geschwiilsten - in Schmerzen,
die von einigen Monaten bis zu einem Jahr dauern
konnen. H&ufig lenkt erst eine pathologische Frak-
tur die Aufmerksamkeit auf den Tumor.

Rontgenbefund: Fibrosarkome weisen ein uncha-
rakteristisches Rontgenbild auf, doch widerspiegelt
es die Malignitat: unregelméBige Knochendestruk-
tion bei fehlender Knochenneubildung und Verkal-
kung. Manchmal ist in der Tumorumgebung Kon-
densation, reaktive Knochenbildung zu sehen, was
dem Tumor den Charakter einer Zyste verleiht. Je

maligner das Fibrosarkom ist, um so verwaschener
sind seine Ré&nder. Bei durchbrochener Kortikalis
wird der ProzeR von Periostreaktion begleitet. Die
hochmaligne Form erinnert an ein Osteosarkom,
doch ist die periostale Reaktion beim Fibrosarkom
weniger ausgepragt.

Pathologische Anatomie: Das vom Inneren des
Knochens ausgehende Fibrosarkom unterscheidet
sich weder makroskopisch noch mikroskopisch von
den in anderen Teilen des Organismus beschriebe-
nen Fibrosarkomféllen. Das ossére Fibrosarkom
geht vom Zentrum des Knochens, vom Markraum
aus. Die an der AuRenflache der Knochen entste-
henden Fibrosarkome gehen offenbar vom Periost
aus. Das zentrale Fibrosarkom entsteht metaphysér
und neigt dazu, sich in Richtung der L&ngsachse
des Knochens im Markraum auszubreiten, wobei es
zugleich die Kortikalissubstanz infiltriert und zer-
stort (Abb. 107). Es vermag im Knochen, in dem es
entstanden war, oder auf hdmatogenem Wege in
anderen Knochen sowie in der Lunge sekun-
dare Absiedlungen zu bilden. Im Schrifttum
sind auch einige Falle beschrieben worden, in
denen das Fibrosarkom multizentrisch entstan-
den war.

Das Tumorgewebe ist von fester, dichter Konsi-
stenz, grauweil}, stellenweise mit Blutungen und
nekrotischen Aufweichungen durchsetzt. Das Fibro-
sarkom breitet sich nicht nur weit im Markraum
fort, bei durchbrochener Kortikalis bildet es auch
groRe extraossédre Tumormassen in den benachbar-
ten Weichteilen. Das Fibrosarkom kann - &hnlich
dem Osteosarkom - auch im Zusammenhang mit
nichttumordsen Knochenerkrankungen entstehen.
So wurde lber Falle berichtet, die auf dem Boden
von M. Paget, fibroser Dysplasie, multipler Enchon-
dromatose, chronischer Osteomyelitis oder nach
Strahlenbehandlung auftraten.

Die mikroskopische Beschaffenheit des osséren
Fibrosarkoms gleicht dem Bild der extraskelettal
entstandenen Fibrosarkome. Die Tumorzellen sind
elongiert, spindelférmig, manchmal zugespitzt, die
Zahl der mitotischen Formen ist méaRig. Zwischen
den Zellen liegt das aus kollagénén Fasern bestehen-
de Stroma. Der zellulére Inhalt sowie die Menge der
Interzelluldrsubstanz wechselt stark, und dies flihrt
dazu, daR die Beurteilung des Malignitatsgrades der
Geschwulst, ungeachtet der verh&ltnismaRig ein-
fachen histologischen Struktur, eine recht schwierige
Aufgabe bedeutet. Der Tumor kann so zellarm und
faserreich sein, dalR der Histologe - besonders ohne
Kenntnis der rontgenologischen Daten - das biopti-
sche Material als desmoplastisches Fibrom, nicht-



osteogenes Fibrom, subperiostalen Kortikalisdefekt
oder gar als den Herd der fibrosen Dysplasie begut-
achten kann. Die Irrtumsmdglichkeit ist reell, denn
eine relativ ruhige histologische Struktur aufweisen-
de Tumoren koénnen klinisch duRerst bosartig ver-
laufen (Abb. 108; 109). In anderen Féllen ist der
Tumor zellreicher, die Polymorphie ausgepréagter,
und die Zahl der atypischen Mitosen liefert auch
einen morphologischen Beweis seiner malignen Be-
schaffenheit (Abb. 110). Im kollagenfaserigen Stro-
ma kann stellenweise mukoide Degeneration auftre-
ten. In solchen Bezirken lassen sich in der myxoiden
Substanz hdaufig parallel verlaufende Zellstrénge
beobachten (Abb. 111). Der Zellreichtum kann im
Tumor so hochgradig sein, daB das kollagéné Stro-
ma vollig in den Hintergrund gedrangt wird oder
sogar vollig verschwinden kann. Solche Tumoren
zeigen eine dem Sarcoma fusocellulare &hnliche
Struktur (Abb. 112). Es ist sehr wahrscheinlich, dal
die unter dieser Bezeichnung beschriebenen Kno-
chengeschwiilste die anaplastischsten, biologisch
bosartigsten Varianten der Knochenfibrosarkome
darstellen.

Aufgrund des Gesagten sind die Aufbauelemente
der Knochenfibrosarkome das spindelzellige Tumor-
parenchym und das aus Kollagenfasern bestehende
Stroma, die in wechselndem Verhéltnis Vorkommen.
Fir die histologische Diagnose gentigt es zu erwéh-
nen, dall im Fibrosarkom niemals osteoides Kno-
chen- oder Knorpelgewebe produziert wird. Dieser
Umstand dirfte in jenen Féllen einen diagnostischen
Stitzpunkt liefern, in denen das eine zellarme und
faserreiche, relativ benigne Struktur aufweisende
Fibrosarkom von anderen neoplastischen und nicht-
neoplastischen Knochenverdnderungen abgegrenzt
werden soll.

Die Tumorzellen entsprechen auch ultrastruktu-
relljungen, faserbildenden Fibroblasten (Abb. 113).

Differentialdiagnose: Klinische und réntgenologi-
sche Kriterien zur Aufstellung der genauen Diagno-
se existieren nicht (Abb. 114a und 114b). Réntgeno-
logisch kann das Fibrosarkom der Knochen einer
Zyste, einem Retikulumzellensarkom, einer osteoly-
tischen Metastase, einer Myelomatose, einem Rie-
senzelltumor gleichen, von Fall zu Fall ist es sogar
von einem Brodie-Abszel? schwer zu unterscheiden.
(Abb. 115a und 115b). Das Pagetsarkom und der
nach Bestrahlung boésartig transformierte Riesen-
zelltumor zeigen hdufig das histologische Bild eines
Fibrosarkoms.

Therapie: Chirurgisches Vorgehen ist erforder-
lich. Die Lokalisation und der Malignitatsgrad ent-
scheiden Uber die Radikalitidt des Eingriffs.

Gilmer und MacEven (1958) haben aufgrund des
histologischen Bildes eine dreistufige Gradeinteilung
der Fibrosarkome vorgeschlagen: im Grad | zeigen
die Geschwulstzellen geringen Pleomorphismus,
schwache mitotische Aktivitadt und sind kollagen-
reich. Fir Grad Il ist maRiger oder hochgradiger
Pleomorphismus, wenig Stroma, viele mitotische
Zellen (10-15 pro Blickfeld) typisch. Grad Il zeigt
ein Bild zwischen Grad | und Grad IlI.

Prognose: Nach Amputation wurde eine 26,3 %ige
5-Jahresiiberlebensrate errechnet. Wurden indessen
die Tumoren vom Grad | aus der Gruppe ausgeson-
dert, so sank die Uberlebensrate auf 17,6%.

Somit hangt die Prognose vom histologisch ermit-
telten Malignitatsgrad ab, sie ist etwas glinstiger als
beim Osteosarkom.
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Abb. 107. Zentrales Knochenfibro-
sarkom

Die Geschwulst entstand im proxima-
len Drittel des linken Femurs und
breitete sich in distaler Richtung fort.
An der Grenze des proximalen und
mittleren Drittels war der Tumor nach
Durchbrechung der Kortikalis in die
Weichteile eingedrungen. Im distalen
Drittel sind sekundédre sarkomatdse
Herde wahrnehmbar

142

Abb. 108. Zentrales Knochenfibrosarkom

Die Geschwulst ist zellarm und faserreich. Die Zellen sind spindelférmig.
Zeichen von Polymorphie und Atypie sind wenig ausgepragt. Beachtens-
wert ist die groBe Diskrepanz zwischen der klinischen Erscheinungsform
des groBen aggressiven, infiltrativen und metastasierenden Tumors und
der relativ benignen histologischen Struktur (Vergr. 80fach)

Abb. 109. Zentrales Knochenfibrosarkom

Histologisches Bild der Geschwulst in Abb. 108 bei starkerer VergréBerung.
Im zellarmen und faserreichen Tumor sind selbst bei dieser VergréRerung
keine auffallenden Malignitatszeichen zu sehen (Vergr. 240fach)



Abb. 110. Zentrales Knochenfibrosarkom
Zellreichere und faserdarmere Geschwulst.
MaéRige Polymorphie und Hyperchroma-
sie der Zellen (Vergr. 400fach)

Abb. 111. Zentrales Knochenfibrosarkom
Mukoide Umwandlung des Stromas. In
der lockeren Zwischensubstanz sind die
Geschwulstzellen in lange, parallele Stran-
ge angeordnet (Vergr. 120fach)

Abb. 112. Zentrales Knochenfibrosarkom
AuBerst zellreicher Tumor, deren Zellen
in Strdnge angeordnet sind. Das kolla-
géné Stroma fehlt nahezu vollkommen.
Diese Struktur entspricht in jeder Bezie-
hung dem Bild des Spindelzellsarkoms
(Vergr. 150fach)
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Abb. 113. Zentrales Knochenfibrosarkom

Die Feinstruktur dieser Tumorzellen ist ahnlich wie die der
jungen Fibroblasten. Im grofen und ganzen sind die Zel-
len spindelférmig. Die Zellkerne sind groB, an einigen sind
tiefe Einschnirungen zu sehen. Das Zytoplasma ist mit
einem granuldren, stellenweise dilatierten endoplasmati-
schen Retikulum durchsetzt. Rechts im Bild sind in der
Zelle einige lysosomenartige Kdrperchen (LY) zu beob-
achten. Im Interstitium sieht man ein lockeres Kollagen-
fasernetz (Vergr. 11 400fach)
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Abb. 114. 16 J., d

a) und b) Zentrale lytische Knochenldsion mit verwa-
schenem Rand in der distalen Femurmetaphyse, mit Kor-
tikalisdestruktion und periostaler Reaktion. Histologi-
sche Dg.: zentrales Knochenfibrosarkom
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Abb. 115. 13 J., d

a) und b) Lytische Knochenlédsion in der di-
stalen Tibiametaphyse mit lamellarer peri-
ostaler Reaktion: Brodie-Abszef3
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Maligne vaskuldre Tumoren:
Hamangioperizytom,

Hamangioendotheliom und Angiosarkom

Die malignen vaskuldren Tumoren sind sowohl kli-
nisch als auch pathologisch sehr abwechslungsreich,
und ihre Abgrenzung ist auch bei histologischen
Untersuchungen schwierig.

Synonyme: Héamangiosarkom, Lymphangiosar-
kom, h&moendotheliales Sarkom, H&mangioperizy-
tosarkom.

Lokalisation: Zumeist sitzen sie diaphysar oder
metaphysér, seltener in den Tarsi. Auch multiloku-
lare Entstehung wurde beschrieben.

Symptome: Schmerzen und Schwellung.

Rontgenbefund: Die Knochenstruktur wird strah-
lendurchldssig, die Kortikalis destruiert. Manchmal
ist die Geschwulst von einer sklerotischen Randzone
umgeben. Der Knochen kann spindelfdrmig »aufge-
trieben« sein.

Pathologische Anatomie: H&mangioperizytome
der Knochen sind auf3erordentlich selten und zeigen
keine erwdhnenswerten makroskopischen Besonder-
heiten.

Das Hamangioperizytom und andere vaskuldre
Tumoren, die im Knochensystem als groRe Selten-
heit gelten, unterscheiden sich mikroskopisch nicht
von den an anderen Stellen des Organismus vorkom-
menden Geschwilsten. Deshalb verweisen wir in
bezug auf ihre histologische Feinstruktur sowie auf
ihre Histogenese auf die bekannten tumorpatholo-
gischen Hand- und Fachbiicher. An dieser Stelle
beschréanken wir uns auf eine kurze Zusammenfas-
sung der mikroskopischen Kennzeichen dieser sel-
tenen Tumorart.

Hamangioperizytome entstehen aus den der Ge-
faRaulRenwand anliegenden Perizyten. Mikrosko-
pisch gilt fir den Tumor als typisch, daR er aus
dinnwandigen Kapillaren besteht, die uber abge-
flachte Endothelauskleidung verfiigen. An der dufRe-
ren Gefaloberflache ist die Proliferation von Zellen
mit ovalen oder elongierten Kernen und nur méRige
Zellanaplasie sowie Zellhyperchromasie zu sehen
(Abb. 116). Das morphologische Bild der Perizyten
ist sehr wechselvoll. In den malignen Hdmangioperi-
zytomen erscheinen sie in Form von spindeligen, ir-
reguléren, stark hyperchromen Zellen (Abb. 117)
und imponieren als polymorphes, sarkomatdses
Tumorgewebe. Die grofite Schwierigkeit bei der hi-
stologischen Diagnosestellung bedeutet der Um-
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stand, daf} je atypischer die Geschwulst wird, um so
mehr verliert sie ihren vaskuldren Charakter. Haufig
[aBRt sich in den Routine-Praparaten die vaskulére
Genese des Sarkoms - denn diese Tumoren entspre-
chen in Wirklichkeit vom Perithel ausgehenden
Sarkomen - kaum ahnen. Bei der Aufstellung der
richtigen histopathologischen Diagnose solcher,
ihren vaskularen Charakter verbergender Tumoren
kénnen zwei Merkmale behilflich sein: An Silberim-
pragnationspréparaten ist in der Gefédlumgebung
haufig ein zirkuldr, stellenweise aber radiar angeord-
netes, aus feineren bis groberen retikuldren Fasern
bestehendes Netzwerk zu sehen, das mit den dinn-
wandigen Kapillaren oder Sinusoiden eng verbun-
den ist. Das zwischen den proliferierenden Perithel-
zellen liegende argyrophile Netzwerk ist sehr cha-
rakteristisch und 1aRt keinen Zweifel aufkommen,
daR es sich um die sarkomatése Wucherung der Pe-
rithelzellen handelt. Die andere Besonderheit be-
steht darin, dal’ in der proliferierenden Geschwulst
die Wande der Kapillaren eine hyaline Umwand-
lung erfahren, und zwar eine so hochgradige, daR
auch das GefaRlumen obliteriert und dadurch an
einzelnen Stellen der atypischen Zellproliferation
kleine umschriebene hyaline Herde entstehen (Abb.
118) . Dal diese hyalin transformierten Herde auf
dem Gebiet kleiner Kapillaren entstanden sind, 1aRt
sich an Silberimprégnationspréparaten eindeutig
feststellen, auf denen sich in der hyalinen Masse das
charakteristische retikuldre Netzwerk deutlich ab-
zeichnet.

Das Hamangioperizytom ist ein aggressiver, inva-
siver, hdufig auf hdmatogenem Wege metastasieren-
der Tumor. Dennoch kann der Differenzierungs-
grad der um die Gefélle wuchernden Perithelzellen
und dementsprechend auch das biologische Verhal-
ten des Tumors sehr abwechslungsreich sein.

In der anderen Gruppe der im Knochensystem
auftretenden vaskuldren Tumoren entsteht die Ge-
schwulst aus der atypischen malignen Wucherung
des GefdRendothels. Dies sind die Hdmangioendo-
theliome, deren Struktur und Histogenese in der al-
teren Fachliteratur zu so vielen Diskussionen AnlaR
gab. Hamangioendotheliome des Knochensystems
sind sehr selten und stets destruktiv, mit einer Nei-
gung zu Rezidiven und zur Metastasenbildung (Abb.
119) . Makroskopisch sind es wenig charakteristi-
sche, dunkelrote oder braunrote, die Knochenstruk-
tur zerstorende Geschwillste von weicher Konsi-
stenz. In einigen Fallen wurde auch eine multizentri-
sche Genese angenommen. Das histologische Bild
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ist in einzelnen Féllen recht charakteristisch, in an-
deren jedoch, in denen die sarkomattse Endothel-
proliferation anstatt GefaRspalten imitierende Struk-
turen solide Zellgruppen bildet, ist die vaskulére
Genese des Tumors schwer nachweisbar. Die sarko-
matdsen Endothelzellen sind rund, enthalten chro-
matinreiche Kerne und liegen an diinnen oder dicke-
ren, aus Bindegewebs- und retikuldren Fasern auf-
gebauten Septen und Strangen. An der Oberflache
der letzteren sind die Tumorzellen ein- oder mehr-
reihig angeordnet. lhre Tendenz zur Fortbreitung
an der Oberldche istin den hoher differenzierten Ge-
schwulstpartien gut erkennbar (Abb. 120). In den
GefaRlumina bzw. in den primitiven GefaRspalten
sind oft gehduft Erythrozyten zu sehen. Die GefaR-
spalten bilden in den einzelnen Blickfeldern in vielen
Fallen parallel verlaufende Lumina. Infolge der
Wachstumstendenz des Endothels werden die primi-
tiven GefaRspalten manchmal mit soliden Tumor-
zellgruppen ausgefillt. Die Struktur solcher Tumo-
ren erinnert an das histologische Bild der Mesothe-
liome der Pleura und des Peritoneums, was nicht
wunder nimmt, wenn man bedenkt, dall sowohl das
Endothel als auch das Mesothel den die Oberflachen
bedeckenden mesenchymalen Deckzellen entspre-
chen. In den Hamangioendotheliomen sind oft auch
solide Zellgruppen vorhanden mit wenig Stroma, in
denen der vaskuldre Typ der Geschwulst verdréngt
ist. Die Untersuchung des retikuldren Gerusts der
Geschwulst bedeutet aber in diesen Fallen eine Hilfe
bei der ldentifikation des Tumors.

Friher gab es in der Klassifikation der Hdman-
gioendotheliome und der vaskuldren Geschwilste
Uberhaupt viel Kontroversen, wobei ein GroBteil
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der Autoren die Hamangioendotheliome fir Ge-
schwilste mit eher ginstigem klinischem Verlauf
ansehen und zwischen den Tumoren des Endothels
und des Perithels keinen Unterschied machten. Un-
serer Ansicht nach sind die H&dmangioendotheliome
stets destruktive und eine Neigung zu Rezidiven
sowie Metastasierung aufweisende Tumoren, die
keine solche benigneren Varianten besitzen wie die
Hamangioperizytome.

Maligne angiogene Geschwiilste kommen im
Knochensystem sehr selten vor. Als besondere Ra-
ritdt gelten jedoch die Geschwiilste, die aus primiti-
ven Gefélispalten sowie weiten Sinusoidenaufgebaut
sind und deren Tumorzellen eine so hochgradige
Anaplasie und Atypie aufweisen, dal ihr Ausgang
vom Endothel oder Perithel nicht einwandfrei festge-
stellt werden kann. Diese Tumoren bezeichnet man
gewohnlich als Angiosarkome.

Angiogene Geschwilste, deren Lumina Kkeine
Erythrozyten enthalten und an Lymphgefale erin-
nern, kommen im Knochensystem ebenfalls nur sel-
ten vor. Solche Tumoren sind die solitdren und mul-
tiplen Lymphangiome, ferner deren maligner Va-
riant, das Lymphangioendotheliom.

Differentialdiagnose: Vom Knochenfibrosarkom,
von Metastasen, vom eosinophilen Granulom &Rt
sich das Hadmangioendotheliom nur schwer abgren-
zen. Die Diagnosestellung ist nur aufgrund histolo-
gischer Untersuchung maglich.

Therapie: Chirurgisches Vorgehen wird angeraten
(Abb. 121a—121d).



Abb. 116. Hamangioperizytom

Zwischen den mit Endothel ausgekleideten Kapillaren runde oder ovale, geringe
Polymorphie aufweisende Tumorzellen. Geschwilste mit dieser Struktur ge-
héren zu den relativ gutartigen Hamangioperizytomen (Vergr. 300fach)

Abb. 117. Hdmangioperizytom

Die Tumorzellen sind elongiert, spindelférmig, enthalten stark hyperchrome
Zellkerne. Auch mitotische Formen kommen vor. Der vaskuldre Charakter der
Geschwulst ist wenig ausgepréagt (Vergr. 280fach)
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Abb. 118. Hamangioperizytom
Gleicher Fall wie in Abb. 117. In der
sarkomatdsen Zellproliferation sind
umschriebene, homogene, hyalinisier-
te Bezirke zu sehen, die durch Homo-
genwerden der Gefalwénde und den
VerschluB des GefaBlumens entstan-
den sind (Vergr. 480fach)

Abb. 119. Hadmangioendotheliom
Zusammenbruch des 3. Lendenwir-
bels durch ein Hdmangioendotheliom,
aus dem eine tédliche Verblutung ent-
stand (Vergr. 120fach)



Abb. 120. Hdmangioendotheliom
Im Bereich der soliden Zellgruppen ist der vaskuldre Charakter der Geschwulst kaum zu
erkennen (Vergr. 240fach)
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Abb. 121. 18 J,, d

a) In der proximalen, medialen Epimetaphyse der Tibia
eine sich unter die Gelenkflache ausbreitende, kammerige,
intraossar abgegrenzte lytische Lé&sion

b) Exkochleation mit Knochenspanfilllung des Defekts.
Histologische Dg.: Hadmangioperizytom

¢) Aufnahme nach der plastischen Resektion

d) Kontrollaufnahme 6 Jahre spéter






Multiples Myelom

Das multiple Myelom ist wahrscheinlich die maligne
Wucherung plasmazellendhnlicher Zellen im Kno-
chenmark, doch gelegentlich auch in anderen Ge-
weben. Die im Serum der Kranken nachweisbaren
Paraproteine, die den typischen Laboratoriums-
befund der Krankheit liefern, werden auch von den
Tumorzellen produziert.

malignes
Kahlersche

Synonyme: Plasmozytom, Myelom,
ossares Plasmozytom, Myelomatose,
Krankheit, Kahler-Rustizky-Krankheit.

Das Myelom neigt zur Generalisierung, d. h. zum
Ubergang in eine Systemerkrankung, die plasmazel-
luldre Leukose. Selten bleibt das Myelom (iber lange
Jahre solitar (Abb. 122a-122f).

Haufigkeit: Das multiple Myelom ist die haufigste
maligne Knochengeschwulst. Nach Dahlin (1967)
macht es im Krankengut der Mayo-Klinik ein Drit-
tel sé&mtlicher maligner Knochentumoren aus.

Geschlechtsverteilung: Das Verhéltnis Manner zu
Frauen betragt 2:1.

Altersverteilung: Es ist eine Krankheit der &lteren
Jahrgénge, im allgemeinen wird das Alter zwischen
dem 50. und 70. Lebensjahr bevorzugt. Das mittlere
Alter betrdgt 65 Jahre. Neuerdings beobachten wir
es immer haufiger bei jungeren Patienten.

Lokalisation: Hauptlokalisationsorte bilden die
Knochen, in denen noch in héherem Alter aktives
Knochenmark vorhanden ist, d. h. die flachen Kno-
chen im Schéadel, im Becken, im Sternum, in der
Skapula sowie die Wirbel.

Symptome: Der Krankheit geht haufig eine lange,
klinisch symptomfreie, »prdmyelomatdse« Phase
voraus. In solchen Féllen wird das multiple Myelom
in einem aus anderen diagnostischen Grinden ange-
fertigten Serumeiweil3-Elektrophoretogramm ent-
deckt. Seitdem die elektrophoretische Untersuchung
vielerorts zu den Routine-Laboratoriumsverfahren
gehort, sind Félle bekannt geworden, in denen die
zuféllige Beobachtung von typischen Serum- oder
HarneiweilRverdanderungen um viele Jahre der Mani-
festation der Krankheit im Knochensystem und dem
Auftreten anderer Symptome vorausging. Am Be-
ginn der Erkrankung stehen ungewisse »rheumati-
sche« Riicken- und Kreuzschmerzen, die entlang
den Rippen gurtelartig nach vorn ausstrahlen kon-
nen. Anfangs sind es intermittierende, nur bei Bela-
stung auftretende Schmerzen, die aber alsbald inten-
siv und konstant werden. In 40% der Myelomfélle
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finden sich auch neurologische Erscheinungen. Diese
sind auf die mechanische Einwirkung zurickzufiih-
ren, die das Knochenmark und die austretenden
Nervenwurzeln treffen. Diese Wirkung kommt in-
folge der Kompression des Wirbels oder unter der
unmittelbaren komprimierenden Wirkung des Tu-
morgewebes selbst zustande, wenn das anfangs intra-
medulldare Tumorgewebe, die Kortikalis durchbre-
chend, in die umgebenden Weichteile eindringt.
Aus den gleichen Ursachen kommen hé&ufig auch
pathologische Frakturen, vor allem der Rippen, vor.

Folgende Begleitsymptome kénnen Vorkommen:
Azotamie unbekannter Herkunft, rekurrierende
Pneumonien oder sonstige gehdufte Infekte, Ray-
naud-Syndrom oder kalte Purpura, Andmie, Protein-
urie, aspezifische Wassermann-Positivitadt, Poly-
neuropathie.

Die Laboratoriumsbefunde bedeuten durch Kno-
chenmarkspunktion ergénzt die groBRte Hilfe zur
Klarung der Diagnose.

Charakteristische Blutbildverdnderungen sind:
Anamie, héufig (vor allem bei Progression der
Krankheit) Thrombozytopenie, Geldrollenanord-
nung der Erythrozyten im peripheren Blutausstrich.
Der Coombs-Test ist zumeist negativ.

Im Knochenmarkspunktat finden sich grof3e Mas-
sen pathologischer Plasmazellen (Myelomzellen)
mit zahlreichen unreifen und pathologischen For-
men und hochgradiger Polymorphie.

Die Hyperkalzdmie ist ein seit 1927 bekanntes
Symptom des multiplen Myeloms, das etwa in der
Hélfte der Falle vorkommt. Der Kalziumwert kann
18 mg in 100 cm3erreichen. Gelegentlich wird meta-
statische Verkalkung im Interstitium der Lungen,
in den Darmzotten oder anderen Geweben beobach-
tet. Der Anstieg des Serumkalziums weist auf die
lytische Knochenresorption und auf die herabge-
setzte Nierenfunktion hin. Die Hyperkalzadmie
ist an sich noch nicht pathognomonisch fur das
multiple Myelom, doch ist sie es mit Hyper-
proteindmie oder Bence-Jones-Proteinurie verge-
sellschaftet.

Sémtliche Krankheitssymptome sind durch die
maligne Wucherung der Tumorzellen und durch die
von diesen produzierten Immunglobuline bedingt.
Ein negativer Knochenmarkausstrich schlief3t je-
doch die Myelomdiagnose nicht aus.

Als Zeichen der pathologischen Funktion der
Plasmazellen findet sich im Plasma eine mit empfind-
lichen immunologischen Verfahren nachweisbare
monoklonale Immunglobulinvermehrung, und/oder
es laBt sich im Serum und im Urin die leichte Kette
des monoklonalen Immunglobulins, des sog. Bence-
Jones-Eiweillkorpers, nachweisen.



Rontgenbefund: Im Knochensystem, vor allem in
den flachen Knochen, sind diffuse, multiple, osteo-
lytische Herde zu sehen. Die Herde des multiplen
Myeloms kdnnen »schrotkugelartig« oder »motten-
fraRahnlich« sein. Die Lysis ist vom gestanzten Typ,
umschrieben, ohne kondensiertem Rand. Nach Ver-
schmelzung der kleinen Herde destruiert die prolife-
rierende Geschwulst die Kortikalis und dringt ohne
periostale Reaktion in die Weichteile ein. Falls im
Knochenmark keine umschriebenen Myelomherde
entstehen, sondern eine extensive Plasmazellen- Pro-
liferation stattfindet, sieht man auf dem R&ntgen-
bild eine Desossifikation (Abb. 123a-123c).

Pathologische Anatomie: Das aus dem Herd des
Myeloms entnommene Gewebe gelangt nach einer
Probeexzision als Nadelbiopsiematerial oder als
aspiriertes Gewebe zur histopathologischen Unter-
suchung. Solche kleine Stiickchen sind graurot oder
braunrot und von weicher Konsistenz. Die makro-
skopische Anatomie des multiplen Myeloms 4Bt
sich anl&Rlich der Autopsie studieren. In der Mehr-
zahl der Falle manifestiert sich der osteolytische
Prozel in Form von multiplen, runden Herden, in
deren Bereich die totale Destruktion des Knochen-
gewebes erfolgt. In selteneren Féllen bildet das Mye-
lomgewebe keine abgesonderten umschriebenen
Herde, sondern infiltriert die Spongiosa diffus. Die
Diagnose solcher diffuser Myelome kann Schwierig-
keiten bereiten, da die typischen runden, lytischen
Herde fehlen. Gleichfalls nur selten kommt es dazu,
daB das Myelomgewebe eine geschwulstartige,
intra- und extraossédre Masse bildet und den Ein-
druck eines priméren oder metastatischen Tumors
erweckt, wobei die ausgedehnte Kortikalisdestruk-
tion auch eine pathologische Fraktur herbeifiihren
kann. Das tumorosé Gewebe ist sehr weich, von
dunkelroter oder grauroter Farbe, briichig.

Das histologische Bild des multiplen Myeloms
variiert sehr stark. Mikroskopisch lassen sich sowohl
aus gut differenzierten Plasmazellen bestehende Ge-
schwillste als auch solche abgrenzen, die aus unrei-
fen, weniger differenzierten Plasmazellen aufgebaut
sind. In typischen Fallen ist die Struktur der Tumor-
zellen der normalen Plasmazellenstruktur recht &hn-
lich. Der Zellkern ist rund und man kann in ihm die
eigenartige an Radspeichen erinnernde Anordnung
des Chromatingeriists beobachten (Abb. 124). Das
Zytoplasma ist gleichmaRig homogen, schwach eosi-
nophil gefarbt, bisweilen maRig basophil. Mitoti-
sche Formen sind selten. Im Zytoplasma kdnnen
Proteineinschliisse und typische Russelsche Kérper-
chen vorhanden sein. Letztere kdnnen auch extra-
zellular Vorkommen. In extramedullaren Plasmozy-
tomen lassen sich haufig sehr zahlreiche Russelsche
Korperchen beobachten. Zwischen den Plasmazel-

len liegt nur sehr wenig Stroma, das hauptséchlich
aus einem retikuldren Fasernetz besteht (Abb. 125).
Das Stroma wird aufRerdem aus dinnwandigen Ka-
pillaren gebildet. Das von den Plasmazellen produ-
zierte Paraprotein 1aBt sich hdufig in den retikuldren
und kollagénén Fasern der GefaBwénde nachweisen
(Abb. 126). In den Geschwilsten mit hochgradiger
Paraproteinproduktion erscheint das pathologische
Protein bisweilen in Form von amyloid&hnlichen,
homogenen, eosinophil angefarbten, amorphen
Ablagerungen. Typisch ist, daR das Paraprotein in
der amyloidartigen Substanz mit den metachromati-
schen Farbstoffen, die die Ablagerungen der sekun-
daren Amyloidose gut erkennen lassen, oft nicht
oder nur schwach reagiert. In den Amyloidmassen
ist gelegentlich Kalkablagerung wahrnehmbar, in
anderen Féllen entstehen in ihrer Umgebung solche
Riesenzellen, wie sie in lokalen Amyloidtumoren zu
sehen sind.

Die Zellen des multiplen Myeloms sind nicht im-
mer uniform. Es gibt Geschwillste, in denen die bli-
chen mikroskopischen Besonderheiten der Plasma-
zellen wenig ausgeprégt sind. In solchen Zellen ist
die radidre Anordnung des Chromatins im Zellkern
nicht kennzeichnend, es kommen zwei- und dreiker-
nige Zellen vor. Hin und wieder lassen sich grofle
Zellen mit schwacher Kernfarbung beobachten, die
morphologisch Retikulumzellen entsprechen, und
auch an Megakaryozyten erinnernde Zellen sind
keine Seltenheit (Abb. 127). Lichtenstein machte
den Vorschlag, solche Geschwiilste provisorisch als
Retikulomyelome zu bezeichnen und wies damit auf
die histogenetische Auffassung hin, wonach die Tu-
morzellen des multiplen Myeloms den primitiven
Retikulumzellen des Knochenmarks entstammen.
Obwohl die Probleme der Histogenese noch unge-
I6st sind, bedeutet das multiple Myelom eine gut
definierbare klinische und pathologische Einheit.

Auf der elektronenmikroskopischen Aufnahme
der neoplastischen Plasmazellen ist die in den Hoh-
len des endoplasmatischen Retikulums vor sich ge-
hende hochgradige Proteinbildung charakteristisch
(Abb. 128a und 128b).

Aus pathologischer und diagnostischer Sicht ver-
dient der Umstand erwahnt zu werden, daB, wéh-
rend friher das multiple Myelom ausschlieBlich als
eine Erkrankung des vorgeriickten Alters galt,
neuerdings sich die Publikationen mehren, in de-
nen uber das Vorkommen der Krankheit auch in
jungerem Alter oder gar in der Kindheit berich-
tet wird.

Differentialdiagnose: Bisweilen 1&Rt sich das mul-
tiple Myelom im Réntgenbild nur schwer von der
Osteoporose oder von der Knochenmetastase des
Karzinoms abgrenzen.
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Therapie: Die Chemotherapie fiihrt manchmal
schon in wenigen Tagen zumNachlassenderSchmer-
zen. Indessen, ungeachtet der in den darauffolgen-
den Wochen und Monaten wahrnehmbaren Besse-
rung, sieht man die Ausdehnung und deutlichere
Abgrenzung der osteolytischen Bezirke. Dies bedeu-
tet aber keineswegs die Unwirksamkeit der Thera-
pie, sofern nur die klinischen und laboratorischen
Parameter ausgepragte Besserung zeigen. Ursache
der scheinbaren »Verschlechterung« des Rontgen-
bildes ist die scharfere Abgrenzung des Randes der
Lasion durch die verdickten Knochentrabekeln. In
dem auf die Chemotherapie ansprechenden Kno-
chen ist einige Monate spdater ein generalisierter
Anstieg der Knochendichte erkennbar, wéhrend die
osteolytischen Herde persistieren.

Das Myelom ist noch eine unheilbare Krankheit,
doch mittels zeitgeméRer Behandlung vermag man
sie gunstig zu beeinflussen. Durch die Verabreichung
von Melphalan (Sarcolysin), Zyklophosphamid und
Kortikosteroiden, ferner durch die Vorbeugung und
Behandlung der Anémie, der Blutungsbereitschaft,
der sekundéren Infekte sowie der Niereninsuffizienz
ist es moglich, das Leben der Kranken zu verldngern
und ihren Allgemeinzustand zu verbessern. Die
Mehrzahl der Myelome ist ziemlich strahlensensitiv.

Die Gesamtstrahlendosis und die GroRe der be-
strahlten Felder ist so zu limitieren, daf® die funk-
tionierenden Knochenmarkreserven mdglichst ge-
schont werden.

Die Aufgabe des Orthopéden ist es, die Mobili-
sierung des Kranken mit Hilfe von Fixationsappa-
raten, Halteapparaten und nétigenfalls mit Entla-
stungsapparaten zu fordern.

Prognose: Sie ist ausgesprochen schlecht. Beim
disseminierten Myelom hangt die Uberlebenszeit
von der Therapie ab. Der Anteil der 5 Jahre (iberle-
benden Kranken betrdgt etwa 10%.

Diagnostische Merkmale des multiplen Myeloms:

1 Auftreten der Krankheit in vorgericktem
Alter, etwa um das 60. Lebensjahr;

2. langsam zunehmende, ungewisse »rheumati-
sche« Riicken- und Kreuzschmerzen;

3. im Anschlul daran neurologische Erscheinun-
gen, pathologische Frakturen;

4. fur den Tumor charakteristische Laborato-
riumsbefunde;

5. zur Sicherung der Diagnose ist eine Réntgen-
untersuchung und Knochenmarkpunktion unerlaR-
lich.



Abb. 122. 34 ], <

a) Die Knochenstruktur des 3. Halswirbelkdrpers ist atro-
phisch

b) und c) Auf der 6 Wochen spater angefertigten Summa-
tions- und Schichtaufnahme ist der 3. Halswirbelkdrper
verschwunden. Dg.: multiples Myelom
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Abb. 122. 34 J., 3

d), e) und f) Zwei Jahre spdter im zervikalen
Abschnitt der Wirbelsdule Konsolidation, In
den Schéadelknochen sind Myelomherde, in den
Lendenwirbeln  Myelomdissemination wahr-
nehmbar
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11 Knochengeschwiilste

Abb. 123. 65J., $

a) Lytische Knochendestruktion im 1.-3. Lendenwirbel-
korper. Keilférmiger Zusammenbruch des 2. Lendenwir-
bels. Die Wirbelspalten sind erhalten, die Wirbelsdule ist
porotisch

b) Typischer myelomatdser Schédel. In den Knochen
mehrere gestanzte Knochendefekte mit glattem, dichtem
Rand in reaktionsfreier Umgebung

c¢) In den deformierten, atrophischen Beckenknochen
konfluierende, lytische Myelomherde

161



Abb. 124. Multiples Myelom
Mikroskopische Aufnahme mit Myelomzellen. Im Zellkern charakteristische An-
ordnung des Chromatingerists und lockere Lagerung der Zellen (Vergr. 960fach)

Abb. 125. Multiples Myelom

Mit dem Silberimprégnationsverfahren nach Gomori ist im Myelomherd reiches
retikulédres Netzwerk nachweisbar (Vergr. 120fach)
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Abb. 126. Multiples Myelom

Ablagerung des von den pathologischen Plasmazellen produzierten pathologi-
schen Proteins in den Gef&dRwénden und in den retikuldren Fasern des Tumors
(Vergr. 240fach)

Abb. 127. Multiples Myelom

»Atypischer« Myelomherd. Die Plasmazellen enthalten groBe Kerne und wenig
Protoplasma. Die an Radspeichen erinnernde Anordnung des Kernchromatins ist
nicht in sémtlichen Zellen wahrnehmbar. Zweikernige Plasmazellen lassen sich er-
kennen. Links im Bild eine an Megakaryozyten erinnernde Zelle (Vergr. 960fach)
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Abb. 128. Multiples Myelom

a) In den Tumorzellen sind zahlreiche typische Kennzei-
chen der normalen Plasmazellen wahrnehmbar. Die ovalen
oder runden Zellkerne lagern exzentrisch. Entlang der Kern-
membran gruppieren sich Chromatinschollen. Das Zyto-
plasma enthélt zahlreiche, an vielen Stellen parallel ange-
ordnete Tubuli des granuléren endoplasmatischen Retiku-
lums. Der Golgi-Apparat (G) ist gut entwickelt. Die Mito-
chondrien (M) sind ebenfalls gut entwickelt und zahlreich.
Ein Teil der dunklen Granula (DG) liegt in den Zysternen
des endoplasmatischen Retikulums (Vergr. 5 600fach)

b) In einem Teil der tumorosén Plasmazellen enthalten die
Zysternen des endoplasmatischen Retikulums dichte Gra-
nula und feines, flockiges Material (Verg. 31 OOOfach)



Ewing-Sarkom

Das Ewing-Sarkom ist ein sehr malignes, undiffe-
renziertes Rundzellsarkom, dessen Genese noch un-
geklart ist. Oberting hielt die Tumorzellen fiir un-
reife Retikulumzellen, die dem mesenchymalen
Stlitzgewebe des Knochenmarks entstammen, und
schlug vor, die Geschwulst deshalb »retikuléres Sar-
kom des Knochenmarks« zu nennen. Ewing be-
schrieb 1921 die Knochenldsion als letales priméares
Knochensarkom.

Synonyme: Endotheliales Myelom, diffuses Endo-
theliom des Knochens, endotheliales Sarkom, Hé-
mangioendotheliom, Omoblastom, Perithelsarkom
des Knochenmarks, priméres intrakortikales und
subperiostales Lymphangioendotheliom, undiffe-
renziertes Retikulosarkom.

Immunologische Untersuchungen gaben Anlal
dazu, dall manche Autoren eine Virusétiologie an-
nehmen.

wirtis (1940) lehnt es ab, die undifferenzierte
Rundzellenwucherung als selbstdndige Tumorein-
heit zu akzeptieren.

Haufigkeit: Das Ewing-Sarkom ist der dritthdu-
figste primére, maligne Knochentumor. An Haufig-
keit bertreffen ihn nur das multiple Myelom und
das Osteosarkom.

Geschlechtsverteilung: Manner zu Frauen 3 : 2

Altersverteilung: Das Ewing-Sarkom tritt zwi-
schen dem 10. und 20. Lebensjahr auf. Vor dem 5.
und nach dem 30. Lebensjahr ist es sehr selten und
jenseits des 40. Lebensjahres wurde noch uber kei-
nen einzigen Fall berichtet.

Lokalisation: Es entsteht im Knochenmark, d. h.
es kommt in sémtlichen Teilen sdmtlicher Knochen
vor, obwohl es in der Epiphyse primér sehr selten
ist. Vor Abschlufl des Kdrperwachstums entwickelt
sich der Tumor im allgemeinen in den langen Ro6h-
renknochen, nach der Wachstumsbeendigung bilden
die rotes Knochenmark enthaltenden flachen Kno-
chen seine Prédilektionsstellen. H&ufig tritt der
Tumor multipel auf, obwohl die Frage noch nicht
entschieden wurde, ob das multiple Vorkommen
nicht das Ergebnis der Metastasierung darstellt.

Symptome: Sie werden durch die Fortbreitung
des Tumorgewebes herbeigefiihrt. Im Vordergrund
stehen Schmerzen und die palpable Schwellung, die
beim Ewing-Sarkom friher auftreten als bei anderen
Knochentumoren. Dies erklért sich damit, dal das
Tumorgewebe, ohne die Knochenkonturen zu zer-
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storen, Uber die »Erndhrungskanéle« in die umge-
benden Weichteile hineinwuchert und die Nerven
komprimiert und infiltriert. Der Schmerz und die
lokale Schwellung werden nicht selten von Fieber,
Leukozytose und erhéhte Blutsenkungsgeschwindig-
keit begleitet. Die Anamnese ist langer als bei pyoge-
nen Infekten, sie umfalit 3-9 Monate.

Rontgenbefund: Er widerspiegelt den pathologi-
schen ProzeBR. Das vom Knochenmark ausgehende,
grundlegend destruktive Tumorgewebe verursacht
intraossar eine herdférmige Aufhellung; jedoch an-
gesichts seiner Befahigung zu reaktiver Knochenbil-
dung werden die zwischen den lytischen Herden in-
takt gebliebenen Trabekeln zwar dinner, aber sie
liegen auch dichter, und dies verleiht dem Prozel}
einen fleckigen Charakter. Die unregelméRige, sieb-
artige Ausdehnung ist ein Ausdruck der innerhalb
des Tumors erfolgenden Gefélizerstérung und Kno-
chenreaktion. Im spdteren Verlauf konfluieren die
Herde. Die Geschwulst breitet sich rasch zur Korti-
kalis hin aus und kann die »Ernahrungskanale« ver-
schlieRen. Bei partiellem VerschluR erscheint der
Knochen in seiner Umgebung infolge der Repara-
tionsversuche sklerotisch. Bei totalem VerschluB er-
folgt rasche Knochennekrose, und die Kortikalis
wird spongiosaartig umgewandelt. Dies filhrte zu
der Annahme, das Ewing-Sarkom verfiige tber eine
starke lytische Eigenschaft. Diese Erscheinung kann
der Osteomyelitis sehr dhnlich sein, wenn diese mit
Thrombenbildung und mit der Entstehung von Gra-
nulationsgewebe einhergeht. Nach Durchbrechung
der Kortikalis hebt der Tumor das Periost ab und es
kommt zu lammell&rer oder radidrer Periostreak-
tion. Die periostale Knochenneubildung ist ein reak-
tiver Vorgang, d. h. kein neoplastischer Knochen
und fur das Ewing-Sarkom nicht spezifisch, In der
Friihphase der Erkrankung erweckt die Periostver-
dickung den Verdacht auf eine Entziindung (Abb.
129a und 129d). Hat die Geschwulst das Periost
durchbrochen, fihrt sie zur Bildung eines ausge-
dehnten Weichteiltumors.

Das sog. »klassische Bild« des Ewing-Sarkoms be-
steht aus einer lytischen Lasion in der Diaphyse der
langen Réhrenknochen mit stellenweiser Kortikalis-
destruktion, lamell&rer Periostreaktion und mit
einem die Knochenverdnderung begleitenden, doch
diese an GroRe wesentlich tbertreffenden Weich-
teilschatten (Abb. 130).

Pathologische Anatomie: Das Geschwulstgewebe
ist weil3 oder grauweil3, homogen, von weicher Kon-
sistenz. An der Schnittflache sieht man ausgedehnte
Nekrosen und Blutungen. Hat der Tumor die Korti-



kalis durchbrochen, infiltriert er die benachbarten
Weichteile, und die Kortikalis geht in ausgedehnten
Bezirken zugrunde. Die réntgenologisch wahrnehm-
bare charakteristische periostale Reaktion findet
sich mitunter sogar neben ausgedehnter Weichteilin-
filtration. Der dul3erst maligne Tumor neigt stark zu
Rezidiven und zur Metastasierung. Metastasen kén-
nen im Knochensystem, in den Lungen, seltener
auch an anderen Stellen entstehen.

Die Aufstellung der Diagnose des Ewing-Sarkoms
bedeutet fir den Histopathologen in vielen Fallen
Probleme. Dies liegt u. a. am undifferenzierten, zu-
meist monomorphen Aufbau der Geschwulst, am
uncharakteristischen Tumorgewebe (Abb. 131; 132).
Die Geschwulst ist aus runden oder ovalen Zellen
aufgebaut, die Zellkerne enthalten reichlich Chro-
matin. Aufgrund der ZellgroRe 1&Rt sich eine klein-
zellige und eine groBzellige Variante unterscheiden,
was aber keinen prognostischen Unterschied bedeu-
tet. Die Zellen enthalten wenig Protoplasma, in dem
manchmal wenige, in anderen Féllen viele Glyko-
genkdrnchen nachweisbar sind (Abb. 133). Auf die-
sen Umstand hat schajowicz 1959 hingewiesen,
und er glaubt darin ein Unterscheidungsmerkmal
gegeniber den primdren Retikulosarkomen] des
Knochens erblicken zu kénnen, in deren Zellen kein
Glykogen vorkommt. In unseren eigenen Ewing-
Sarkomféllen war die Glykogenreaktion stets positiv.

Im Verhéltnis zum undifferenzierten Gewebe des
Ewing-Sarkoms ist die Zahl der mitotischen Formen
nicht auffallend hoch, hdufig mufl man nach ihnen
fahnden. Das Stroma der Geschwulst ist sehr spér-
lich (Abb. 134) und besteht aus nur einigen dinn-
wandigen Kapillaren. In gréReren Exzisionspréapa-
raten oder in einer mittels Resektion entfernten Ge-
schwulst ist andererseits haufig zu sehen, daR das
Tumorgewebe durch ungleich dicke bindegewebige
Septen in groBRere Felder aufgegliedert wird. Es kom-
men ausgedehnte Blutungen und Nekrosen vor, an
deren Rand leukozytdre Reaktion stattfindet. Im
Nekrosebereich kann das Tumorgewebe um die gro-
Reren GefdRe herum mantelartig erhalten bleiben.
Wahrscheinlich war es diese Erscheinung, aufgrund
deren einzelne Untersucher beim Ewing-Sarkom
eine perivaskuldre Orientation zu erkennen glaub-
ten. Viel typischer ist, daB im Tumorgewebe zwi-
schen den Zellen kein retikuldres Netz nachweisbar
ist. Nur im sparlichen bindegewebigen Stroma oder
um die GefdRe herum sind argyrophile Fasern zu
sehen, die aber mit den Tumorzellen in keinem Zu-
sammenhang stehen. Die Pseudorosetten sind keine
konstanten Elemente des Tumorgewebes (Abb. 135).
Ihre Anwesenheit oder ihr Fehlen hat fur die Dia-
gnose keine entscheidende Bedeutung. Diese Gebil-
de lassen sich von den Rosetten des Neuroblastoms
mit Hilfe spezieller histologischer Verfahren ab-

grenzen, denn in den Rosetten des Neuroblastoms
sind feine Neurofibrillen nachweisbar.

In der Diagnostik des uniformen, strukturell un-
charakteristischen Tumors ist die Kenntnis des kli-
nischen und vor allem des radiologischen Bildes sehr
wichtig. Zu den Schwierigkeiten der mikroskopi-
schen Beurteilung gehort noch, dafl das Tumorge-
webe auf mechanische Schéadigungen - nach unserer
eigenen Beobachtung auf die im Verlauf der Einbet-
tung auftretende erhéhte Warmeeinwirkung - sehr
empfindlich reagiert, wobei das schon an sich un-
charakteristische Tumorgewebe deformiert und die
Diagnosestellung vereitelt werden kann. Die undif-
ferenzierte Struktur des mikroskopischen Bildes
kann mit den Metastasen von anaplastischen, epi-
thelialen Geschwiilsten verwechselt werden, in erster
Linie mit den Metastasen des kleinzelligen Lungen-
krebses, ferner mit den Knochenmetastasen des
Lympho- oder Retikulosarkoms. Bei der Aufstel-
lung der fatalen Diagnose muR der Pathologe all
diese Madglichkeiten sorgfaltig abwédgen und mog-
lichst auch eine elektronenmikroskopische Unter-
suchung vornehmen (Abb. 136a-136c¢).

Differentialdiagnose: Am schwersten ist die Ab-
grenzung des Ewing-Sarkoms von der Osteomyelitis
(Abb. 137a-137c) und hin und wieder vom eosino-
philen Granulom. Bei der Osteomyelitis ist die dia-
physédre Lokalisation seltener und die periostale
Reaktion weniger aktiv. Der intraossdre Herd des
eosinophilen Granuloms ist umschrieben, die Pe-
riostreaktion solider, der umgebende Weichteil-
schatten entweder kleiner oder er fehlt ganz.

Therapie: Das Tumorgewebe ist voriibergehend
sehr strahlensensitiv. Diese Eigenschaft kann auch
fur die Diagnose von Nutzen sein und erklart auch
die klinischen Remissionen. Die Strahlenbehandlung
des Ewing-Sarkoms ist somit durchaus indiziert,
wobei die Hochvolttherapie angebracht ist.
Neuerdings wird das chirurgische Vorgehen mit
der Strahlentherapie kombiniert und auch
durch zytostatische Behandlung ergédnzt (s. Abb.
129a-129d).

Prognose: Das Ewing-Sarkom gehort zu den bds-
artigsten Tumoren. Die Mortalitdt betrégt trotz
Fruhdiagnose und Behandlung innerhalb von 2 Jah-
ren 95%. In der Fachliteratur wurden bisher mehr
als 1000 Félle mitgeteilt, von denen aber nur etwa
100 Kranke langer als 5 oder mehr Jahre uberlebten,
und auch bei diesen ist es nicht gesichert, ob der
Patient tatsachlich an einem Ewing-Sarkom litt. Die
5-Jahrestberlebenszeit bedeutet zwar noch keine
Heilung, doch zweifellos ist in solchen Fallen die Ge-
fahr des letalen Ausganges geringer.
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Diagnostische Merkmale des Ewing-Sarkoms:

1 Auftreten in jugendlichem Alter, zwischen dem
10. und 30. Lebensjahr;

2. Dauer der Anamnese einige Monate, intermit-
tierendes Fieber, als lokale Entziindung imponieren-
der Symptomenkomplex, von stetig zunehmenden
Schmerzen beherrscht. Die Krankheit geht mit Leu-
kozytose, erhohter Blutsenkungsgeschwindigkeit
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und Andmie einher. Gegenuber der ublichen anti-
phlogistischen Behandlung sind die Symptome re-
sistent;

3. im Rontgenbild ist in der Metadiaphyse Osteo-
lyse, Kortikalisdestruktion, periostale Reaktion und
ausgedehnter Weichteilschatten zu sehen.

4. Eine Probebestrahlung fihrt passagere Remis-
sion herbei.



Abb. 129. 16 J,, <
a) und b) Ewing-Sarkom der Femurdiaphyse
¢) und d) Ein Jahr nach massiver Strahlenbehandlung

Kondensation
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Abb. 130. 20 J., <

Fleckige Aufhellung, verwaschene Kon-
turen in der Knochenstruktur des proxi-
malen Femurdrittels. Fur das Ewing-
Sarkom als typisch geltende, dichte, la-
mellare Periostreaktion

Abb. 131. Ewing-Sarkom

Im sehr zellreichen Bestand der Geschwulst ist das Stroma vollkommen
in den Hintergrund verdrangt. Andererseits erscheint als recht charakte-
ristisch, daB das Tumorgewebe mit diinneren und dickeren Bindegewebs-
septen durchsetzt ist (Vergr. 120fach)

Abb. 132. Ewing-Sarkom

Die Aufnahme illustriert das aus runden, uniformen Zellen aufgebaute
Gewebe des Ewing-Sarkoms bei kleinerer Vergroferung, In Bildmitte
Nekrose, darunter pyknotische Zellkerne aufweisendes nekrobiotisches
Gebiet (Vergr. 120fach)



Abb. 133. Ewing-Sarkom

Mittels PAS-Reaktion 1a8t sich im Zell-
plasma reichlicher Glykogengehalt nach-
weisen. Die Glykogenkdrnchen sind auf
der Aufnahme schwarz (Vergr. 240fach)

Abb. 135. Ewing-Sarkom

Darstellung der im Tumor haufig wahr-
nehmbaren Pseudorosetten (Vergr. 480-
fach)

Abb. 134. Ewing-Sarkom
Zellen mit runden oder ovalen Kernen (Vergr. 480fach)
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Abb. 136. Ewing-Sarkom

a) Kennzeichen der Geschwulst: Die Zellen liegen dicht
gepackt, die Zellkerne (N) sind im Vergleich zum Umfang
der Zellen groR, zeigen haufig Einschnirungen. Das Zyto-
plasma enthélt wenig Zellorganellen. Die Mitochondrien
(M) sind ungleichméRig verteilt. Das endoplasmatische
Retikulum (ER) ist nur durch wenige, lange, granuldre
Tubuli vertreten. Im Zytoplasma findet sich in reichlicher
Menge Glykogen (GL) (Vergr. 8 OOOfach)

b) Die Teile der stark lobulierten Zellkerne sind haufig nur
durch Kernmembranverdopplungen (groBer Pfeil), mit
wenig Chromatinsubstanz zwischen ihnen, verbunden.
Perinuklear sind zahlreiche Polyribosomen (kleine Pfeile)
zu sehen (Vergr. 20 OOOfach)

c) Stromazelle im Ewing-Sarkom. Im endoplasmatischen
Retikulum sind die Tubuli starker entwickelt als in den
Tumorzellen und miunden stellenweise in Zysternen (ER).
Im Interstitium (IS) hat sich eine der Basalmembran &hn-
liche Substanz angelagert (Vergr. 12 OOOfach)
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Abb. 137. 20 X, @

a) Die Knochenstruktur des intertrochantdren Femur-
abschnitts und des Trochanter maior ist fleckig und ver-
waschen. Der Proze wird von lamellérer Periostreaktion
begleitet. Tn diesem Anfangsstadium erinnert das Ewing-
Sarkom an Osteomyelitis

b) und c¢) Im Verlauf eines halben Jahres aktiver werdende
Osteolyse. Die Kortikalis hat eine spongidse Struktur



Retikulumzellsarkom (malignes Lymphom)

Das Retikulumzellsarkom der Knochen ist ein ma-
ligner, myelogenetischer Tumor, der sich von den
retikuldren Elementen des Knochenmarks ableitet.
Sein histologischer Aufbau ist &hnlich wie beim Re-
tikulosarkom der Lymphknoten.

Synonyme: Retikulosarkom, Lymphoma mali-
gnum histiocyticum, Lymphoepitheliom, Retothel-
sarkom.

Parker UNd Jackson haben 1939 das Retikulum-
zellsarkom aus der Gruppe der »Ewing-Sarkome«
abgegrenzt, und zwar aufgrund des Alters der Kran-
ken (Erwachsenenalter), des klinischen Bildes (gutes
Allgemeinbefinden), des Rontgenbefundes (auf chro-
nischen Prozel} hinweisendes Bild), der histologi-
schen Elntersuchung (mit Silberimprégnationsver-
fahren nachweisbares feines Fasernetz) und der ge-
geniiber dem Ewing-Sarkom wesentlich besseren
Prognose.

Haufigkeit: Sie betrigt etwa 4%, bezogen auf
samtliche primér malignen Knochentumoren.

Geschlechtsverteilung: Ménner werden h&ufiger
befallen als Frauen.

Altersverteilung: Das Retikulumzellsarkom wur-
de injedem Lebensalter beobachtet, doch am haufig-
sten um das 40. Lebensjahr.

Lokalisation: Wie alle myelogenetischen Tumoren
kommt es in jedem Knochen vor.

Symptome: Bei keinem anderen malignen Tumor
besteht ein so merklicher Kontrast zwischen dem
guten Allgemeinzustand des Kranken und der GrofRe
der Geschwulst, der schweren Knochenverénderung,
wie beim Retikulumzellsarkom. Deshalb wird der
Kranke wie auch der Arzt von allen bdsartigen Kno-
chentumoren am spétesten auf diese Geschwulst
aufmerksam. Kennzeichnend fir sie sind langsam
zunehmende Schmerzen, méRige Schwellung und
Bewegungseinschrankung. Nicht selten gesellt sich
ihr eine pathologische Fraktur zu. Die Anam-
nese ist fur einen bdsartigen Tumor verhélt-
nismélkig lang, mehrere Monate bis zu mehreren
Jahren.

Rontgenbefund: Die Aufnahme widerspiegelt den
Ursprung der Geschwulst sowie die Folgen der lang-
samen Progression. Man siehtkleine, unregelméRige,
destruktive Herde, die infolge des Versuchs reakti-
ver Knochenneubildung hdufig von einer fleckigen
Verdichtung begleitet sind. Die Struktur erinnert an

»Mottenfrall« (Abb. 138a und 138b). Die kleinen
Herde konfluieren allmahlich, die Geschwulst brei-
tet sich auf einen betréchtlichen Knochenabschnitt
aus, ihr Rand ist verwaschen (Abb. 139a). Entlang
der Havers-Kanéle durchbricht das Tumorgewebe
unregelmaBig, stickweise die Kortikalis. Eine we-
sentliche periostale Reaktion besteht nicht, wahr-
scheinlich infolge der langsamen Ausbreitung. Uber
lange Zeitrdume bestehende Tumoren brechen in
die umgebenden Weichteile ein, besonders bei Loka-
lisation in den flachen Knochen. Der Weichteil-
schatten ist grof3, hat einen unregelméRigen Rand,
und esist in ihm keine Kalzifikation zu sehen (Abb.
139h).

Pathologische Anatomie: Das priméare Retikulum-
zellsarkom der Knochen entsteht intraossar und
breitet sich nach Durchbrechung des Knochens in-
filtrativ in die Weichteile aus. Es ist von sehr gerin-
ger periostaler Reaktion umgeben. Das Tumorge-
webe selbst weist wenig Besonderheiten auf, die
Schnittflache ist grauweil3, mit Blutungen durch-
setzt. Makroskopisch erinnert das Tumorgewebe an
das der malignen Lymphome, obwohl dies h&ufig
erst retrospektiv festgestellt wird, nachdem bei der
histologischen Untersuchung die Art der Geschwulst
bereits aufgeklart wurde.

Das Hauptmerkmal der histologischen Diagnose
besteht darin, dall die mikroskopische Struktur des
primédren Retikulumzellsarkoms der Knochen sich
in keiner Weise von der Struktur der von den
Lymphknoten und anderem lymphoidem Gewebe
ausgehenden Retikulosarkome unterscheidet. Die
Tumorzellen enthalten generell grof3e, runde, hell
strukturierte Zellkerne, auch das Protoplasma ist
hell. Das spérliche Stroma besteht aus dinnwandi-
gen Kapillaren (Abb. 140). In einzelnen Partien sind
die Zellgrenzen klar zu sehen, in anderen jedoch un-
scharf, und die Zellen sind miteinander durch Proto-
plasmafortsétze verbunden. Jm Tumorgewebe fin-
den sich hédufig kleine Gruppen runder, hyperchro-
me Kerne enthaltender Zellen, die kleiner sind als
die Retikulumzellen (Abb. 141). Diese Zellen ent-
sprechen Lymphozyten. Sie stellen keine Kennzei-
chen der reaktiven Entziindung in der Geschwulst
dar, sondern sind vermutlich Zellen des Tumors
selbst. Im Retikulumzellsarkom kdnnen in einzelnen
Bezirken gehauft unregelmaRige mitotische Formen
vorhanden sein (Abb. 142), und zwischen der mor-
phologischen Malignitdt und dem klinischen Ver-
halten der Geschwulst besteht eine Diskrepanz. Im
Tumor 1&BRt sich ein reiches Netz aus retikuléren
Fasern nachweisen, genauso wie in den ubiquitéren
malignen Lymphomen. Das Protoplasma enthélt
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kein Glykogen. Viele Autoren betrachten das reiche
retikuldre Fasernetz und das Fehlen des Glykogen-
gehalts in den Zellen fir die wichtigsten Kriterien,
die eine Abgrenzung vom Ewing-Sarkom gestatten.
Dennoch ist die abweichende Beschaffenheit der zel-
luldren Komponenten der zwei Geschwulstarten das
Merkmal, das bei der histologischen Abgrenzung
berticksichtigt werden muf. Gerade vom Ewing-
Sarkom st die Unterscheidung besonders wesent-
lich, denn in der Prognose der beiden Tumorarten
besteht ein groBer Unterschied: die 5-Jahresiiberle-
benschance ist beim Retikulumzellsarkom etwa
zehnmal so groR wie beim Ewing-Sarkom. Die Hi-
stologen nehmen an, dalB trotz der &hnlichen histo-
logischen Struktur das Retikulosarkom der Lymph-
knoten und das primére Retikulumzellsarkom der
Knochen aufgrund des unterschiedlichen biologi-
schen Verhaltens zwei verschiedene Tumoren repré-
sentieren.

Differentialdiagnose: In erster Linie ist die chro-
nische Osteomyelitis auszuschlieRen; Sequesterbil-
dung deutet auf entzlindliche Genese. Beim Morbus
Paget veréndert sich die Knochenstruktur gleich-
maRiger und der Krankheitsverlauf ist langer. Das
Ewing-Sarkom tritt im Kindesalter auf, progrediert
rasch, metastasiert friih und ist der akuten, febrilen
Osteomyelitis ahnlich. Das Osteosarkom ist eine
Erkrankung der jingeren Altersklassen, es breitet
sich im Markraum weniger aus, die Periostreaktion
und die sarkomattse Knochenneubildung sind bei
ihm ausgepragter. Die Knochenmetastasen des
Karzinoms sind generalisierter und h&ufig destruk-
tiver.

Therapie: Die Geschwulst ist von Natur aus strah-
lensensibel. Nach Bestrahlung mit Tumordosen ver-
schwindet der Weichteilschatten rasch und es setzt
die Knochenneubildung ein, d. h. die Spongiosa
wird dichter und kalzifiziert, die Kompakta wird
wiederhergestellt, doch die Knochenkonturen wer-
den grob und dick. Der Tumor heilt mit cha-
rakteristischen Knochennarben aus, die noch nach
Jahren die Aufstellung der Diagnose gestatten. Bei
Sitz des Tumors in den langen Réhrenknochen kann
die Strahlentherapie mit Resektion kombiniert wer-
den (s. Abb. 138b). Auch die Bestrahlung der Me-
tastasen vermag - nach Bedarf mit Zytostatika er-
ganzt - zu voriibergehender Remission zu fihren.

Prognose: Sie ist besser als die des Osteosarkoms
oder Ewing-Sarkoms. Rezidive und Metastasen sind
indessen auch noch nach 10 Jahren mdglich. Die 5-
Jahreslberlebensrate betragt etwa 40-50%.

Diagnostische Merkmale des Retikulumzellsar-
koms:

1. Auftreten im Erwachsenenalter, zwischen dem
20. und 50. Lebensjahr;

2. lange Anamnese, langsam zunehmende, evtl,
eine pathologische Fraktur herbeifihrende Be-
schwerden;

3. Diskrepanz zwischen dem guten Allgemeinbe-
finden des Kranken und der schweren Knochen-
veranderung;

4. rontgenologisch metadiaphysér, intramedullér
lokalisierte, »mottenfraRartige«, lytisch-sklerotische
Herde, stickweise Kortikalisdestruktion, verwasche-
ner intraossarer Rand.



Abb. 138. 46 J., <

a) Retikulumzellsarkom (malignes Lymphom) im Femur-
kopf und -hals, zahlreiche kleine, strahlendurchldssige
und strahlendichte Herde. Die fleckige Aufhellung ist dem
»Mottenfral« &hnlich. Pathologische Fraktur am Schen-
kelhals

b) Nach Resektions-Angulations-Osteotomie (Girdle-
stone-Milchsche Operation) und Strahlentherapie 7-Jah-
resiiberleben
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Abb. 139. 45 J,, <

a) Am proximalen Femurende, intratrochantar eine lyti-
sche Knochendestruktion. Dg.: Retikulumzellsarkom (ma-
lignes Lymphom)

b) Ein Jahr spater Metastase im 10. Brustwirbel



Abb. 140. Retikulumzellsarkom (mali-
gnes Lymphom)

Struktur des primédren Retikulumzellsar-
koms der Knochen. Die Zellkerne und
das Protoplasma des nur wenig Stroma
enthaltenden Tumors sind hell, die Zellen
liegen dicht nebeneinander. Die Tumor-
zellen sind ungleich grof (Vergr. 480fach)

Abb. 141. Retikulumzellsarkom (mali-
gnes Lymphom)

Der gleiche Fall wie in Abb. 140. Zwi-
schen den groBeren Retikulumzellen lie-
gen kleinere Lymphozyten mit pyknoti-
schen Kernen. In einem kleinen Nadel-
biopsiematerial kann dieses histologische
Bild den Verdacht auf chronische reaktive
Entzindung aufkommen lassen (Vergr.
480fach)

Abb. 142. Retikulumzellsarkom (mali-
gnes Lymphom)

In dieser Tumorpartie sind viele mitoti-
sche Formen zu sehen. In Bildmitte eine
tripolare mitotische Form (Vergr. 480-
fach)

12*



Adamantinom der langen Réhrenknochen

Das Adamantinom gehdrt zu den seltensten primé-
ren malignen Knochentumoren nichtossarer Genese.
Keine der Theorien Uber seine Genese ist vollig zu-
friedenstellend.

Synonyme: Malignes angioblastom, synoviales
Sarkom, Ameloblastom.

Den epithelialen Ursprung der Verdnderung
scheinen elektronenmikroskopische Untersuchungen
zu untermauern, doch aufgrund des histologischen
Bildes wird sie von vielen Autoren als synoviales
Sarkom, auf der Basis histochemischer Befunde
als angioblastischer Tumor angesprochen. Gewebe-
kulturen deuten aufeinen mesenchymalen Ursprung.

Der Zusammenhang des Adamantinoms mit der
fibrosen Dysplasie wurde beschrieben. Johnson ver-
tritt die Meinung, da das Adamantinom und die
intrakortikale fibrose Dysplasie eine Anomalie der
neurovaskularen Struktur der Tibia und der Fibula
darstellen. Nach Lichtenstein (1959) ist das
Adamantinom ein »in den Knochen eingeschlos-
sener Hauttumor.

Haufigkeit: Es ist eine seltene Geschwulstart.
Bisher wurden insgesamt etwa 100 Félle publiziert.

Altersverteilung: Zumeist tritt der Tumor zwi-
schen dem 10. und 30. Lebensjahr auf, doch kann er
auch in héherem Alter Vorkommen.

Lokalisation: Adamantinome sitzen nahezu im-
mer in der Tibiadiaphyse, doch hin und wieder
wurde die Veradnderung auch im Femur, in der Fibu-
la, in der Ulna, im Radius und Humerus beobachtet.

Symptome: Stumpfe, drtliche Schmerzen und
Schwellung werden angegeben, die im allgemeinen
maRig sind, aber auf Jahre zuriickreichen. In 50%
der Féalle wird als Ursprung ein Trauma erwahnt.
Die Anamnese kann von einigen Monaten bis zu
einem Jahrzehnt umfassen.

Rontgenbefund: Man sieht einen strahlendurch-
lassigen, scharfrandigen, lobulierten, mitgroben Tra-
bekeln durchzogenen Herd. Das expansive Wachs-
tum fuhrt zu spindeliger Auftreibungdes Knochens,
zundchst zur Verdiinnung, dann zur Destruktion der
Kortikalis sowie zu intensiver periostaler Knochen-
neubildung. Distalwarts vom Tumor, der diaphysér
in der Tibia sitzt, sind einige kleine, alleinstehende
Aufhellungsherde zu sehen. Das Adamantinom ist
im allgemeinen zentral, gelegentlich jedoch auch ex-
zentrisch gelegen. Die Rontgenaufnahme ist zwar
im Hinblick auf die Diagnosestellung zumeist auf-
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schluBreich, jedoch in Anbetracht der Seltenheit des
Tumors bildet die Exploration die Grundlage der
genauen Diagnose (Abb. 143a-143d).

Pathologische Anatomie: Das grauweille, dichte
Gewebe der sehr seltenen Geschwulst weist keine
charakteristischen makroskopischen Besonderhei-
ten auf.

Mikroskopisch ist das Adamantinom aus zwei
verschiedenen Gewebskomponenten aufgebaut: Die
Grundsubstanz besteht aus Bindegewebe, das spin-
delférmige Zellen und reichlich Kollagenfasern ent-
hélt. In der bindegewebigen Matrix liegen die Zellen
in stellenweise weit voneinander, an anderen Stellen
dicht aneinander gelagerten Nestern (Abb. 144; 145;
146) . Die Nester bilden an einigen Stellen solide
Zellgruppen, deren Mitte aufgelockert ist. In ande-
ren Partien sind die eigenartigen Zellen in der binde-
gewebigen Matrix in Form von Strdngen unter-
schiedlicher Dicke angeordnet. Besonders diese Be-
zirke imitieren die Struktur der von den Kieferkno-
chen ausgehenden Ameloblastome. In der Mitte der
dichten Zellgruppen kénnen mikroskopische Hohl-
rdume entstehen. Mit Silberimprégnationsverfahren
1&Rt sich zwischen den Zellen ein zusammenhéngen-
des retikuldres Netz nachweisen. Fast jede einzelne
Zelle ist von retikuldren Fasern umgeben (Abb.
147) . Im hellen Protoplasma der Zellen sind manch-
mal feine Fetttropfchen zu sehen.

Die Struktur des Adamantinoms kann sogar in ein
und derselben Geschwulst stark wechselnd sein. Die
soliden Zellgruppen und Strénge bilden haufig pseu-
doglanduldre Strukturen, spaltenférmige Hohlrdu-
me. Es wurden zahlreiche Falle beschrieben, in de-
nen die Zellgruppen sich zu reifen Epithelzellen dif-
ferenzierten. Bezuglich der Histogenese sind die
Meinungen geteilt. Noch heute wird die Frage disku-
tiert, ob die Geschwulst vom Epithelgewebe oder
vom mesenchymalen Gewebe ausgeht.

Der Tumor mit noch unklarer Histogenese wurde
friher stets fur gutartig gehalten. Neuerdings meh-
ren sich aber die Mitteilungen iber Adamantinome,
die rezidivieren und entfernte Metastasen bilden, in
erster Linie in den Lungen. Die strukturellen Unter-
schiede zwischen den benignen und den rezidivieren-
den, metastasierenden Geschwdlsten sind jedoch
nicht so ausgepragt, dal das histologische Bild
Ruckschlisse auf die Malignitat gestatten wiirde.

Im Zusammenhang mit den strukturell an Tumo-
ren der Kieferknochen erinnernden Adamantino-
men verdient die Mitteilung von Friedman und
Goldman (1959) erwéhnt zu werden, die im Hume-
rus eines 7jéhrigen Kindes, ferner im Femur eines
6jahrigen Kindes Geschwilste fanden, die die



Struktur der vom Kieferknochen ausgehenden
Zementome aufwiesen. Im Hinblick auf diese zwei
Beobachtungen empfehlen sie, diese extragnathi-
schen Geschwiilste mit odontogener Struktur »ce-
mentoma of long bones« (Zementome der langen
Rohrenknochen) zu nennen.

Differentialdiagnose: Die réntgenologische Dia-
gnose ist selten, denn das Krankheitsbild selbst ist
eine Seltenheit. Aufgrund der Rontgenaufnahme
kann auch der Verdacht auf Chondrosarkom, Me-
tastase, eosinophiles Granulom oder Angiosarkom
aufkommen.

Therapie: Der Tumor ist nicht strahlenempfind-
lich, und die Exkochleation erweist sich zumeist als
unzureichend. Ist er klein und lokalisiert, kommt die
En-bloc-Resektion mit Knochentransplantation in
Frage. Im Falle eines Rezidivs ist die Amputation
unvermeidlich.

Prognose: Die friihe Radikalbehandlung kann ef-
fektiv sein. Der Verlauf ist zumeist chronisch.
Manchmal entstehen jedoch schon friihzeitig Me-
tastasen in anderen Knochen oder in den Lungen.
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Abb. 143. 40 1., ?

a) und b) Adamantinom in der Tibiadiaphyse. Zentrale,
mehrkammerige Zyste, Verdinnung und Vorwdlbung der
Kortikalis

c¢) und d) Kontrollaufnahmen 13 Jahre nach der plasti-
schen Resektion (Huntingtonsche Operation)
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Abb. 144. Adamantinom

Zellgruppen im méaRig zellreichen, kol-
lagenfaserigen Stroma, die auf epithelia-
len Ursprung hinweisen, vom bindegewe-
bigen Stroma gut abgegrenzt sind und
miteinander netzférmig Zusammenhé&n-
gen. Die Mitte einzelner Zellgruppen ist
aufgelockert (Vergr. 120fach)

Abb. 145. Adamantinom

Der gleiche Fall wie in Abb. 144. In
diesem Tumorbezirk steht das bindege-
webige Stroma im Vordergrund. Die an
Epithel erinnernden Zellen bilden diin-
nere und dickere Strange (Vergr. 120fach)



Abb. 146. Adamantinom

Starkere VergroRerung der im Ada-
mantinom wahrnehmbaren Zellgruppen
(Vergr. 240fach)

Abb. 147. Adamantinom

Im Silberimpragnationspréparat ist in
den epitheloiden Zellgruppen ein rei-
ches Netz aus retikuldren Fasern zu
sehen. Sie umgeben nahezu jede ein-
zelne Zelle (Vergr. 400fach)



Geschwulstartige Veranderungen

unbekannter Genese

Juvenile Knochenzyste

Die juvenile Knochenzyste ist eine L&sion un-
bekannter Genese, die wahrscheinlich infolge
der Wachsturnsstdrung der Epiphysenplatte ent-
steht.

Synonyme: Simple Zyste, solitdre Knochenzyste.

Sie besteht aus einem serds pigmentierten, mit
Flussigkeit gefillten Hohlraum mit bindegewebiger
Wand in der Metaphyse der langen R&éhrenkno-
chen in der N&he der Epiphysenfuge.

Haufigkeit: Etwa 6% samtlicher benigner Kno-
chenaffektionen sind juvenile Knochenzysten.

Altersverteilung: Sie finden sich zumeist zwischen
dem 2. und 20. Lebensjahr, doch latente Zysten
kdnnen in jedem Lebensalter in Erscheinung treten.

Lokalisation: Sie kommt in den langen Rdéhren-
knochen, vor allem in der proximalen Metaphyse
des Humerus, vor.

Symptome: Sie verursachen selten Beschwerden,
deshalb werden sie als Zufallsbefund, evtl, im Zu-
sammenhang mit der pathologischen Fraktur der
verdinnten Kortikalis, entdeckt.

Rontgenbefund: In der umschriebenen, zystischen
Aufhellung sind statisch angeordnete Trabekeln
und Spuren einer ausgeheilten Fraktur zu sehen.
Der Knochen erscheint »aufgetrieben«, die Kortika-
lis verdiinnt und vorgewdlbt. Die Epiphyse ist im
allgemeinen - aber keineswegs immer - intakt
(Abb. 150a-150c). Bei fortschreitendem Ldangen-
wachstum des Knochens wandert die Zyste von
der Epiphyse diaphyséar weg. Grenzt sie unmittelbar
an den Wachstumsknorpel, handelt es sich um eine
aktive Zyste. Selten, aber charakteristisch ist die
Lokalisation im Kalkaneus (Abb. 148a-148d).

Pathologische Anatomie: Die Zystenhohlrdume
sind mit einem rotlichgelben, flissigen oder halb-
fliissigen Inhalt ausgefullt. lhre Wande bestehen
aus zellarmen Kollagenfasem, in denen dinne

Knochenbélkchen entstehen kdnnen. Rundzellen-
infiltrate kommen vor, ebenso intra- und extrazel-
luldre Hamosiderinablagerungen und - selten -
Riesenzellen (Abb. 149). Die Zystenwand kann an
einzelnen Stellen verdickt sein, und an diesen Stellen
ist hdufig gefélreiches Granulationsgewebe zu be-
obachten. Hinweiszeichen auf eine tumorosé Zell-
proliferation sind nicht vorhanden. Ha&ufig sieht
dagegen der Pathologe Zeichen pathologischer
Frakturen oder Spuren heilender Knochenbriche.
Die dinne Zystenwand kann eingedellt werden,
oder eine die gesamte Zyste uberquerende Fraktur
kann entstehen. Zur histopathologisehen Unter-
suchung wird h&ufig der ausgeschabte Zysteninhalt
gesandt, der aber wenig aufschlufRreich ist. Der
Pathologe muR in solchen Féllen aufgrund des Ver-
gleichs des histologischen und radiologischen Bildes
seine Meinung bilden.

Differentialdiagnose: Manchmal ist es schwer
oder gar unmdglich, die juvenile Knochenzyste von
der aneurysmatischen Knochenzyste zu unterschei-
den. Aufgrund der Lokalisation l4Rt sie sich vom
Chondroblastom und vom nichtossifizierenden
Knochenfibrom unterscheiden. Das Lebensalter der
Patienten gestattet zusammen mit der Lokalisation
der Knochenaffektion die Abgrenzung vom Riesen-
zelltumor und vom chondromyxoiden Knochen-
fibrom. In bestimmten Fallen ist die Differenzie-
rung von der fibrosen Dysplasie problematisch
(Abb. 151a-151c).

Therapie: Spontanheilungen sind mdglich. Die
chirurgische Versorgung besteht in der sorgfaltigen
Exkochleation und Fillung des Defektes mit Kno-
chenspénen. Der optimale Zeitpunkt der Operation
ist schwer zu bestimmen. Vor dem 10. Lebensjahr,
wenn die Zyste noch juxtaepiphysar liegt, kommt
es haufig zu Rezidiven. Die Strahlentherapie ist
kontraindiziert.

Prognose: Sie ist glinstig. Kommt es zum Rezidiv,
fihrt die erneute Exkochleation in der Regel zum
Ziel.



[c

Abb. 148. 21 J., <
a) und b) Typische Kalkaneus-Zyste
¢) und d) Der gleiche Fall nach Operation
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Abb. 149. Juvenile Knochenzyste

Die den Hohlraum auskleidende Schicht besteht vorwiegend aus
jungem Bindegewebe, in dem zerstreut mehrkernige Riesenzellen,
Hé&mosiderophagen und Lipophagen liegen (Vergr. 400fach)
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Abb. 150. 13 J,, <

a) In der proximalen Humerusepimetaphyse ist diaphyséar
eine mit bogigem scharfem Rand begrenzte, kammerig-
zystische Aufhellung zu sehen. Der Knochen ist verbreitert,
die Kortikalis verdiinnt. Distal und medial eine diskrete
lamelldre Periostreaktion, die Folge einer pathologischen
Fraktur. Die Verdnderung war eine juvenile Knochenzyste.
Diese breitet sich nur selten in die Epiphyse aus und ist als
solche den »aktiven Zysten« zuzurechnen

b) Kontrollaufnahme nach Exkochleation und Fillung des
Defektes mit Knochenspénen

¢) Kontrollaufnahme 3 Jahre spéter
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Abb. 151. 7 J., <

a) Typische juvenile Knochenzyste im Humerus

b) Der gleiche Fall nach Exkochleation und Fullung
des Defektes mit Knochenspénen

c) 5 Jahre spédter Umbau
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Intraossares Ganglion

Das intraossdre Ganglion stellt ein unter der Ge-
lenkflache in der Spongiosa lokalisiertes, mit einer
bindegewebigen Schicht ausgekleidetes, zystisches
Gebilde dar. Die histologische Struktur der binde-
gewebigen Schicht ist mit der Ganglienwand iden-
tisch. Der Innenraum der Zyste enthélt eine gelb-
liche, gallertige Substanz.

Das intraossédre Ganglion wurde erstmalig von
Hicks (1956) beschrieben.

Symptome: Langsam zunehmende, geringe
Schmerzen und maRkige Bewegungseinschrankung
werden angegeben.

Rontgenbefund: Im betroffenen Knochen ist zu-
meist nahe der Gelenkflache, subchondral eine
kleine Aufhellung mit Randsklerose zu sehen. Das
Gebilde ist groRer als die arthrotische Zyste, und
am benachbarten Gelenk finden sich keine sonstigen
arthrotischen Veranderungen (Abb. 152a und 152b).

Pathologische Anatomie: Das intraossare Gang-
lion bildet im Knochen einen ein- oder mehrkam-
merigen Hohlraum mit bindegewebiger Wand, in
der Regel unter der Gelenkfldche. Der daruber
liegende Knochen zeigt auch mikroskopisch keine
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besondere reaktive Verénderung. Die Zystenwand
besteht aus parallelen Bindeln kollagener Fasern.
Die direkt zur Lichtung liegende Flache kann glatt
und mit Zellen ausgekleidet sein, die dem Endothel
der Synovialis dhneln. Die innerste Schicht kann
aber auch aus verschleimenden, aufgelockerten
Kollagenfasern bestehen (Abb. 153). Der Innen-
raum des Ganglions enthélt eine schleimige, farb-
lose oder gelbe Fliissigkeit. Das Ganglion steht mit
dem Gelenkraum nicht in Verbindung, seine zell-
arme Wandung ist oft hyalinisiert. Die Zeichen einer
chronischen Entziindung sind in der Zystenwand
kaum ausgepragt; dadurch unterscheidet sich das
intraossare Ganglion - unter anderem - von den
bei Arthritis oder Arthrosis entstehenden sub-
chondralen Pseudozysten.

Differentialdiagnose: Der Brodie-Abszel} ist zen-
tral lokalisiert. Der Riesenzelltumor und das chon-
dromyxoide Knochenfibrom sind groRer als das
intraossare Ganglion. Am ehesten kann man das
intraossdare Ganglion mit der arthrotischen, sub-
chondralen Zystenbildung verwechseln.

Therapie: Exkochleation des pathologischen Ge-
biets, evtl. Fullung des Defekts mit Knochenspénen.



Abb. 152. 44 ]., d
a) In der distalen Tibiaepiphyse, nahe dem Gelenk ein gekammertes, intra-

osséres Ganglion. Keine auf Arthrose hindeutende Rdntgenzeichen
b) 2 Jahre nach der Operation angefertigte Aufnahme

Abb. 153. Intraossares Ganglion
Links im Bild ist uber dem Ganglion
Knochengewebe wahrnehmbar. Die
Ganglionwand besteht aus kollagénem
Bindegewebe, dessen Fasern an der
lichtungsnahen Oberflache gallertig
umgewandelt sind (Vergr. 120fach)
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Eosinophiles Granulom

Das eosinophile Granulom ist eine in verschiede-
nen Organen, so auch in den Knochen wahrnehm-
bare Lésion unbekannter Genese, eine retikulo-
histiozytdre Hyperplasie, die eosinophile Granulo-
zyten verschiedener Menge enthalt.

Als eigenstdndige Erkrankung wurde es unter
dem Namen eosinophiles Knochengranulom von
Lichtenstein UNd sarre (1940) erstmalig beschrie-
ben. 1953 empfahl Lichtenstein den Namen in
Histiozytosis X umzuéndern. Er sah im eosinophi-
len Granulom die lokalisierte Form der Histiozyto-
sis X, wéhrend die Hand-Schiller-Christiansche
und die Letterer-Siwesche Erkrankungen die aku-
ten und chronischen, disseminierten Formen des
gleichen Prozesses darstellen. Diese Einteilung be-
ruht auf der histologischen Ahnlichkeit der Er-
krankungen, ihr klinischer Verlauf ist aber sehr ab-
weichend.

Altersverteilung: Das eosinophile Granulom
kommt im allgemeinen bis zum 20. Lebensjahr vor.

Lokalisation: Bei ossarer Lokalisation stehen an
erster Stelle die flachen Knochen und der Femur.

Symptome: Ortliche, zuweilen auch nachts auf-
tretende Schmerzen und Schwellung. Fallweise wird
auch Leukozytose gefunden.

Rontgenbefund: Auf dem Rdntgenbild sieht man
einen osteolytischen umschriebenen Herd, héufig
mit unregelmaligem Rand, dessen GrdRe von weni-
gen Millimetern bis zu einigen Zentimetern wech-
selt. Das Granulom kann in den langen Rdéhren-
knochen diametaepiphysér, exzentrisch oder zen-
tral liegen und von Periostreaktion begleitet sein
(Abb. 154a und 154b). In der Schéadelkalotte und
in den flachen Knochen erscheint der Herd in Form
einer kleinen durchlécherten oder grofRen unregel-
maRig umrandeten strahlendurchldssigen Lasion.
Im Wirbelkdrper kann der Prozef zu einem sym-
metrischen oder asymmetrischen Kollaps fuhren.
Im Kindesalter lassen sich die meisten, bioptisch
gesicherten Vertebra-plana-Félle auf ein eosino-
philes Granulom zuriickfiilhren (Abb. 155a-155e).

Pathologische Anatomie: Das makroskopische
Aussehen des Gewebes des solitdren oder multiplen
eosinophilen Granuloms ist grau oder graurot,
von weicher Konsistenz. Einzelne Granulome kén-
nen infolge einer vorausgegangenen mehr oder
weniger groflen Bindegewebsvermehrung auch dich-
ter sein. Fir das mikroskopische Bild ist die Proli-
feration von Plasmafarbung zeigenden Histiozyten
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mit runden oder ovalen Kernen und die zahlreichen
eosinophilen Leukozyten im Gewebe typisch (Abb.
156). Im lockeren histiozytaren Gewebe ziehen zahl-
reiche diinnwandige Kapillaren und die Eosinophil-
massen gruppieren sich hdufig um die Kapillaren
(Abb. 157).

Die histologischen Varianten des eosinophilen
Granuloms resultieren nach vielen tibereinstimmen-
den Beobachtungen daraus, dafl das Gewebe der
Granulome eigenartige Umwandlungsphasen durch-
lauft. Der Prozel setzt mit der umschriebenen Wu-
cherung der Knochenmarkhistiozyten ein. Die Zahl
der Eosinophilen ist in dieser Phase noch gering,
sie konnen auch vollig fehlen. Fir die folgende
Phase ist die Vermehrung der Eosinophilen kenn-
zeichnend, und die histiozytare Proliferation nimmt
einen granulomatdsen Charakter an. Die Zahl der
Eosinophilen kann so gro3 werden, daR das histio-
zytdre Grundgewebe stellenweise ganz in den Hin-
tergrund tritt (Abb. 158). In der Regressionsphase
nimmt die Zahl der Eosinophilen ab, und sie kén-
nen ganz verschwinden. Die Histiozyten enthalten
eine lipoide Substanz. Einzelne Zellen werden zu
Schaumzellen umgewandelt. Der granulomatose
Charakter tritt in den Hintergrund, und im Herd
kommt es zu Bindegewebsvermehrung und Fibrose.
Dadurch wandelt sich der Herd zu narbigem Gewe-
be um, und es kann sogar seine spontane Riickbil-
dung erfolgen, wobei die Knochenstruktur, beson-
ders im Falle kleiner Herde, vollig wiederhergestellt
wird. Unter Strahlentherapie findet die Reparation
gleichfalls auf dem Wege der Fibrose statt. Die Pro-
gnose des eosinophilen Granuloms ist somit giinstig,
und nur sehr selten erfolgt der Ubergang in eine
der beiden anderen Krankheitshilder der Histio-
zytosis-X-Gruppe, in die Hand-Schuller-Christian-
sche Erkrankung oder in die Letterer-Siwesche
nonlipoide Retikulohistiozytose.

Differentialdiagnose: Aufgrund des Roéntgenbe-
fundes 14aRt sich die Diagnose des eosinophilen
Granuloms nicht stellen. In einem gewissen Sta-
dium des Ewing-Sarkoms, besonders bei Lokalisa-
tion in den langen Rohrenknochen, kann das Ront-
genbild &hnlich sein. Auch das eosinophile Granu-
lom kann disseminieren und in der Friuhphase die
Kortikalis expandieren und arrodieren. Generell
treten beide Krankheiten vor dem 20. Lebensjahr
auf, beide kdnnen mit Schmerzen und lokalen Ent-
ziindungserscheinungen (Schwellung, Rote, lokale
Warme, Leukozytose, erhdéhte Blutsenkungsge-
schwindigkeit) einhergehen. Beim Ewing-Sarkom
bedeuten diese Symptome Blutungen im Tumor,
beim eosinophilen Granulom die Progression des



Prozesses. Aus ahnlichen Griinden kann auch der
Verdacht an Osteomyelitis aufkommen.

Therapie: Solitdrherde missen exkochleiert wer-
den. Ist der Eingriff wegen der Lokalisation nicht
durchfiihrbar, kann - in Anbetracht der Strahlen-
empfindlichkeit der L&sion - die Strahlentherapie in
Prage kommen. Sie bedarf indessen groRer Um-
sicht sowohl im Hinblick auf die Gefahr der mali-

a

Abb. 154. 4., $

a) Eosinophiles Granulom

reaktion begleitet

gnen Entartung als auch auf die Erhaltung des in-
takten Wachstumsknorpels. Bei multiplen Formen
ist &hnliches Vorgehen geboten, evtl, kombiniert
mit Chemotherapeutika und Kortikosteroiden.

Prognose: Die solitire Form hat eine gunstige
Prognose, bei Systemerkrankungen, die mit extra-
skelettaler Lokalisation einhergehen, ist sie zweifel-
haft.

in der Humerusdiaphyse, von lamellarer Periost-

b) Die nach Exkochleation angefertigte Kontrollaufnahme zeigt die Fullung des

lytischen Herdes

13-
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Abb. 155. 10 J., ¢

a) Eosinophile Granulomatose in der Beckenschaufel.
Zahlreiche zystische, runde, scharfrandige, kleinfleckige,
osteolytische Herde. Stellenweise Kortikalisdestruktion

b) 5 Jahre spéter angefertigte Kontrollaufnahme der Bek-
kenschaufel

¢) Durch eosinophile Granulomatose herbeigefiihrte Calve-
sche Abflachung des 10. Brustwirbelkdrpers ohne horizon-
tale Expansion. Der Wirbel ist kondens. Die benachbarten
Zwischenwirbelspalten erscheinen verbreitert

d) Der 3. Lendenwirbel des gleichen Patienten

e) Der Schédel des gleichen Patienten
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Abb. 156. Eosinophiles Granulom

Auf der Aufnahme lassen sich die un-
scharf begrenzten, helle Zellkerne und
helles Zytoplasma enthaltenden retikulo-
histiozytaren Zellen erkennen. Rechts im
Bild dunkel angeférbte Eosinophile (Vergr.
240fach)

Abb. 157. Eosinophiles Granulom

Die' Kapillare] in Bildmitte ist von zahl-
reichen Eosinophilen mantelartig umge-
ben (Vergr. 480fach)

Abb. 158. Eosinophiles Granulom

Die enorm vermehrten Eosinophile ver-
decken vollkommen das histiozytére
Grundgewebe (Vergr. 480fach)
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Fibrose Dysplasie

(Jaffe-Lichtenstein-Uehlingersche Krankheit)

Die fibrose Dysplasie ist allem Anschein nach die
Folge einer Entwicklungsanomalie der Knochen.
Sie kann aus einem, aus zwei oder mehreren Kno-
chendefekten bestehen, die zellreiches Bindegewebe
mit unregelmdRigen Knochentrabekeln enthalten.
Sie kann in monostotischer oder polyostotischer
Form auftreten. Kommt auch eine endokrine Sto-
rung hinzu (Pubertas praecox), mit Pigmentflecken
kombiniert, nennt man die Krankheit Albright-
Syndrom.

Synonyme: Fibroses Osteom, Ostitis fibrosa, fi-
brozystische Knochenverdnderung, Osteochondrosis
deformans juvenilis, fokale fibrése Osteodystrophie.

Héaufigkeit: Sie macht etwa 10-12% der benignen
Knochenldsionen aus.

Altersverteilung: Die Krankheit beginnt im ju-
gendlichen Alter, kommt aber in jedem Lebensalter
vor.

Lokalisation: Die monostotische Form kommt in
sémtlichen Knochen vor, doch am héufigsten findet
sie sich in den Kieferknochen, in den Rippen, im
Femur und in der Tibia. Die polyostotische Form
wird in den langen Rohrenknochen der unteren
Extremitéten beobachtet.

Symptome: MaRige Schmerzen, Schwellung,
lange Anamnese, wéhrend der sich auch eine Kno-
chendeformation entwickeln kann. Bei jungen Pa-
tienten kann bei der polyostotischen Form die De-
formierung erhebliche Malie erreichen. In etwa 20 %
der Beobachtungen treten Spontanfrakturen auf.

Rontgenbefund: Die Dysplasie wird durch die
Ausdehnung des fibrosen Gewebes, das Verhaltnis
zwischen dessen Ausdehnung und der Knochenbil-
dung in der Verénderung, ferner durch den Verkal-
kungsgrad determiniert. Wenn der Knochen durch
fibroses Gewebe ersetzt wird, ist ein strahlendurch-
lassiger, umschriebener, unstrukturierter Herd zu
sehen. Ist im pathologischen Gewebe diffuser, kal-
zifizierter Knochen vorhanden, ist das Bild milch-
glasartig. Durch das expansive Wachstum wird die
Kortikalis verdinnt und vorgewdlbt. Der Prozef
ist intraossar begrenzt. Folgeerscheinung des ex-
pansiven Wachstums und der Spontanfraktur ist
die Deformitdt des Knochens, zu der auch dessen
minderwertiges pathologisches Gewebe beitrégt
(Abb. 159a-159c).

Pathologische Anatomie: An der Schnittflaiche
des zerségten Knochens sind die Bezirke der fibro-
sen Dysplasie grau und dicht. In diesem Grundge-
webe sind ausgedehnte Blutungen und Zystenbil-
dung héufige Erscheinungen. Die hellen oder dunk-
leren, rostbraunen Partien entstehen infolge der
Hamosiderinpigmentation. Die fibrose Dysplasie
fahrt hdufig zur erheblichen Verformung und Auf-
treibung des Knochens, bisweilen zur Entstehung
eines tumorartigen Bildes (Abb. 160).

Fir das mikroskopische Bild der fibrosen Dys-
plasie ist die nichttumordse Vermehrung des kolla-
génén Bindegewebes sowie die in diesem vor sich
gehende Knochenbildung kennzeichnend. Das Bin-
degewebe fiihrt die Destruktion des urspriinglichen
spongitsen und kortikalen Knochengewebes her-
bei (Abb. 161).

Das kollagenfaserige Bindegewebe ist mittel-
méaRig zellreich, Zellpolymorphie und Mitosen feh-
len. Bei der mikroskopischen Untersuchung der
fibrésen Dysplasie hat dieser Umstand grolRe Be-
deutung und muf} stets berticksichtigt werden, be-
sonders wenn das Bild aufgrund eines kleinen Bio-
psiematerials beurteilt werden soll. Die im Bindege-
webe entstehenden Knochentrabekeln sind dinn,
gerade oder bogenférmig, hin und wieder stehen
die unreifen Knochenbélkchen miteinander in Ver-
bindung (Abb. 162).

Selten kommen auch kleine Knorpelinseln vor,
doch sind diese keine obligaten Charakteristika
des Gewebes der fibrosen Dysplasie, und in den
Knorpelinseln erfolgt keine Knochenbildung. In
einzelnen Partien sind Blutungen und H&moside-
rinpigmentation zu sehen. Selten kommen grdRere
GefaRlichtungen und aneurysmaartige Gefaler-
weiterungen zustande.

Im Gewebe der fibrésen Dysplasie wurde in
mehreren Fallen die Entwicklung maligner Ge-
schwilste, Fibrosarkome und osteogener Sarkome
beobachtet. Nach Dominok und Knoch (1971)
waren diese Tumoren in 57,2% der Félle nach vor-
ausgegangener Strahlenbehandlung entstanden. Dies
deutet darauf hin, dal es sich dem Anschein nach
nicht um die primdre Malignisationsneigung der
fibrésen Dysplasie handelt. Auch durch die Be-
obachtung, daf in dem ziemlich monotonen fibrésen
Gewebe keine Hinweiszeichen auf Atypie, keine
prdémalignen Areale zu erkennen sind, wird die
obige Annahme unterstitzt.

Differentialdiagnose: Gelegentlich 143t sich die
fibrose Dysplasie von der solitdren Knochenzyste
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nicht abgrenzen. Aufgrund der Knochenverfor-
mung und des pathologischen Gewebes kann die
fibrose Dysplasie auch an M. Paget erinnern.

Therapie: Bei der solitdren Form ist die Exkoch-
leation mit Knochenspanauffillung des Defektes
das Verfahren der Wahl. Bestrahlung ist zu ver-

Abb. 159. 39 J,, <

a) Fibrose Dysplasie im proximalen Radius-
drittel

b) Zustand nach Operation

¢) 6 Jahre nach Operation Umbau

200

meiden, weil sie zu maligner Entartung fiihren
kann. In der Pubertitszeit kommt der ProzeR im
allgemeinen zum Stillstand und nur die sekundére
Deformitéat bedarf der Korrektion (Abb. 163a-163d).

Prognose: Sie ist durchaus giinstig.
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Abb. 160. Fibrose Dysplasie, 45 J., @

Durch fibrose Dysplasie bedingte Verformung und tumorartige Verdickung der 8. rechten
Rippe
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Abb. 161. Fibrose Dysplasie
Die Kortikalis destruierendes fibroses Gewebe (Vergr. BOfach)

Abb. 162. Fibrose Dysplasie

Typisches Bild der Erkrankung. Im fibrosen Gewebe sind diinne, geringgradige
Verkalkung aufweisende Knochenbélkchen entstanden. Die Bindegewebszellen
sind elongiert, klein, die kollagéné Fasersubstanz ist reichlich (Vergr. 120fach)

203



204



Abb. 163. 10 J., <
a) Fibrose Dysplasie des Humerus mit pathologischer Fraktur

b) Zwei Jahre nach Exkochleation und Knochenspanauffilllung
Rezidiv

¢) Reoperation

d) EIf Jahre spdter Umbau
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Durch Hyperparathyreoidismus bedingte

Knochenveranderungen

Synonyme: Ostitis fibrosa cystica Recklinghausen,
»brauner Tumor.

Verwechslungen sind mit folgenden primdren
Knochentumoren mdoglich: dem Riesenzelltumor,
der juvenilen Knochenzyste, dem Chondroblastom,
der fibrésen Dysplasie. Der »braune Tumor« unter-
scheidet sich von diesen Affektionen dadurch, dal
er im Regelfall diaphysér lokalisiert ist und mit
multiplen L&sionen einhergeht.

Den Prozell kénnen durch generalisierte Kno-
chen-Demineralisation, subperiostale Resorption,
Zysten oder Osteoporose bedingte pathologische
Frakturen begleiten.

Neben den histologischen Untersuchungen 463t
sich die Diagnose am ehesten aufgrund des Anstiegs
des Serumkalziums, des -phosphors und der -phos-
phatase sowie aufgrund der Hyperkalzurie absichern
(Abb. 164a—164d).

Pathologische Anatomie: Fir die im Verlauf des
priméren Hyperparathyreoidismus entstehenden
Knochenveranderungen ist der osteoklastare Abbau
des Knochengewebes, das Entstehen fibrosen Gewe-
bes und der sog. »braunen Tumoren« kennzeich-
nend. Das mikroskopische Bild der letzteren ist
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dem Osteoklastom sehr &hnlich. Die Aufgabe des
Pathologen wird erleichtert dadurch, daR die »brau-
nen Tumoren« in der Diaphyse entstehen, wahrend
das echte Osteoklastom in dieser Lokalisation nicht
vorkommt. Im Biopsiematerial ist die Abgrenzung
trotzdem nicht immer leicht. Imentfernten Knochen
oder bei der Obduktion 1&Rt sich feststellen, daf? die
»braunen Tumoren« niemals begrenzt sind, sondern
im fibrésen Bindegewebe braune oder braunrote, un-
scharfbegrenzte Bezirke bilden. Im mikroskopischen
Bild kann man dies gleichfalls beobachten, d. h. die
Riesenzellhaufen liegen nicht im tumorosén Stroma
sondern in der fibrésen Grundsubstanz (Abb. 165).
Die Riesenzellen bilden niemals derart kompakte
Massen wie beim Osteoklastom. In ihrer Umgebung
sind Zeichen von Knochenabbau und reparativer
Knochenbildung wahrnehmbar (Abb. 166), wéh-
rend beim Osteoklastom eine solche Reaktion nur
in den Randzonen stattfindet. Der fibrose Binde-
gewebscharakter der Grundsubstanz, die weiteren
histologischen Kennzeichen der Osteodystrophie,
ferner die abweichende Lokalisation des Osteo-
klastoms und der radiologische Befund lassen die
zuverldssige Abgrenzung des w»braunen Tumors«
vom Osteoklastom zu.



Abb. 164. 39J., $

a) Infolge von Hyperparathyreoidismus ist in der
Diaphyse der Ulna eine sich auf die gesamte Kno-
chenbreite ausdehnende, fleckig-schaumige Osteo-
lyse zu sehen. Die Kortikalis ist verdinnt

b) Mehrere kleine osteolytische Herde in den Kno-
chen des Schultergelenks

¢) Nach Exkochleation der Ulna sowie Entfer-
nung des Adenoms aus der Nebenschilddrise
spontane Heilung der Herde in der Ulna und

d) im Schultergelenk
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Abb. 165. Hyperparathyreoidismus

Riesenzellenhaufen im fibrésen Gewebe, begleitet von Knochenabbau und dinnen
Knochenbdlkchen. Die Riesenzellen gehdren zum »braunen Tumor«. In ihrer Umge-
bung sind narbig-fibrotische Bezirke erkennbar (Vergr. 80fach)

Abb. 166. Hyperparathyreoidismus

Die AusschnittsvergroRBerung aus Abb. 165 1&4Rt die Kennzeichen osteodystrophischen
Gewebes erkennen (Vergr. 200fach)
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DIE PHLEBOGRAPHIE
DES SCHENKELKOPFES

Die Schenkelhalsfraktur wird in der Literatur auch
heute noch als »ungeldster Bruch« (unsolved fracture)
angesprochen. In der Therapie gewinnt die Osteo-
synthese und die Schenkelkopf-Arthroplastik seit
30 Jahren abwechselnd die Oberhand, doch mit
keinem dieser Verfahren 14kt sich ein optimales
Ergebnis erzielen. Zum besten Resultat fiihrt die gut
heilende Fraktur. Deshalb ist es unerldRlich, uber
den Schenkelkopfkreislauf mit dem einfachsten, keine
besondere Apparatur erfordernden, ungefahrlichen
Verfahren, mit der Schenkelkopfphlebographie, Klar-
heit zu gewinnen. Aufgrund von 1610 Phlebographien
legen die Verfasser die von ihnen vervollkommnete
Technik dieses Verfahrens dar und geben Richtlinien
zur richtigen Auswertung der Phlebogramme. Auf die
Varianten der abfihrenden Gefale wird ausfihr-
lich eingegangen, ferner werden die Zuverléssigkeits-
parameter der Phlebographie im Spiegel der Spat-
ergebnisse sowie die traumatischen und nichttraumati-
schen Verdnderungen des Schenkelkopfkreislaufs be-
sprochen. Erstmalig werden die Kreislaufschadigun-
gen bei einzelnen Huftveranderungen im Kindesalter
beschrieben und schliellich die Rolle des mittels
Phlebographie nachgewiesenen Kapselrisses aufge-
zeigt. Zugleich widerlegen die Verfasser die auf den
Zusammenhang zwischen Schenkelkopfnekrose und
intraartikularer Drucksteigerung bauende Hypothese.
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