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1) Einleitung

1.1 Einteilung und Héaufigkeiten der benignen Knochenlasionen

Benigne Knochentumore und Knochenl&sionen treten - wie auch die malignen -
relativ selten auf. Nach Dahlin sind jedoch innerhalb der Gruppe der Knochentumore
immerhin 35 — 40% benigner Entitat (Dahlin D. C. 1978). Dazu zahlen vor allem die
Osteoidosteome und Osteoblastome als bekannte knochenbildende Tumore. Hinzu
kommen bei unserer Betrachtung noch die vom Knorpel ausgehenden Enchondrome
sowie die dem fibrésen Bindegewebe entstammenden Kortikalisdefekte bzw. nicht-
ossifizierenden Fibrome. Auch aneurysmatische Knochenzysten spielen bei den
gutartigen Knochentumoren differentialdiagnostisch eine wichtige Rolle.

Die haufig auftretende, leicht zu diagnostizierende und bereits haufig untersuchte
juvenile Knochenzyste soll hier nicht mit bearbeitet werden. Klassifikation und
Haufigkeiten der Knochentumoren zeigt Tabelle 1.1

Tabelle 1
Histologische WHO-Klassifikation der Knochentumoren.
{Mod. nach F. Schajowlcz)

Differenzierungsrichtung Tumartyp % aller benignen
Tumaran
Knochen bildende Tumaoren Osteom
Ostenidostecm 12
Ostenbl astam 3
Knarpel bild ende Tumaran Enchondram 24
Osteochondrom 48
Chondroblastom 5
Chandromyidfibrom 15
Riesanzelltumaor {Ostecklastom) issmimaligne)
Vaskulare Tumoren Himangiom 35
Lymphangicm
Glamustumor
Sanstige Weichteiltumaran Desmaoplastisches Filzrom <1
Lipom <1
Anclers (neurala) Tumaren Meurinam
Meurofibrom

Unklassifizierbare Tumoren
Tumarihnliche Lisionen Juvenile Knechenzysts
Ansurysmatischa Knochanzysta
Intranssares Ganglion
Fibrisar Kortikalis/nicht ossifizierandes Fibrom

Filirzsa Dysplasia
Myositis nssificans
<Brauner Tumor” bei Hyperparathyreaidismus

Abb 1.1: WHO-Klassifikation der benignen Knochentumore (Schajowicz F. 1972;
Schaser K. D., Bail H. J. et al. 2002)



Betroffen von benignen und malignen Knochentumoren sind vor allem die
Altersgruppen in der Phase des starksten Knochenwachstums bzw. der starksten
Umbauvorgange am Knochen (Freyschmidt J. 1998). Dies trifft beim Menschen vor
allem auf die 2. Lebensdekade zu, also auf das Alter zwischen dem vollendeten 9.
und 19. Lebensjahr, in welcher die Inzidenz von Knochentumoren am gréBten ist.
Aus diesem Grund spielt die Beachtung des Patientenalters eine wichtige Rolle bei
der Differentialdiagnose zwischen Knochentumoren und anderen Ursachen, die
Geschwidlste im Knochen oder in dessen Nahe verursachen kdnnen.

. 2 %k 4 5 &5 T 8

LebansjenrLamnn

Abb. 1.2: Altersverteilung der gutartigen Knochentumore (5472 Félle) aus (Adler C.-
P. 1998)

Eine Geschlechtspradilektion fir das Erkranken an einer Knochengeschwulst konnte
insgesamt nicht festgestellt werden. Madchen und Jungen haben das gleiche Risiko
in ihrem Leben an einem Knochentumor zu erkranken. Bei der Betrachtung der
einzelnen Tumoren jedoch kann oftmals ein gehduftes Auftreten bei einem
Geschlecht festgestellt werden. So betrifft die aneurysmatische Knochenzyste zum
Beispiel vermehrt das weibliche, das Osteoidosteom dagegen vermehrt das
mannliche Geschlecht. Diese ungleiche Verteilung kann bei der Differentialdiagnose
eines Tumors hilfreich sein, indem das Geschlecht bereits einen Hinweis auf die Art
des Tumors geben kann.

Die Haufigkeitsverteilung bei der Lokalisation der  verschiedenen
Knochengeschwllste zeigt eindeutig Pradilektionsstellen an: So befinden sich
Enchondrome zum Beispiel bevorzugt in den kurzen Réhrenknochen von Handen
und FiBen, wahrend der fibrése metaphysare Defekt an den langen Réhrenknochen
der unteren Extremitat am haufigsten auftritt. Zusatzlich ist die genaue Lage
innerhalb der Knochenstruktur ein entscheidendes Merkmal der einzelnen Tumore.
Einige Geschwilste haben ihren Sitz fast ausschlieBlich in der Diaphyse, andere in
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der Metaphyse oder der Epiphyse des Knochens. Die Information Uber die
Lokalisation eines Tumors ist somit ein wertvoller Aspekt bei der
differentialdiagnostischen Uberlegung. Einen Uberblick Gber die Verteilung der
Knochentumoren beim Menschen gibt Abb. 2 (Adler C.-P. 1998)

5,2% (Schidel)

9,3% (Wirbelsiulc)

9.3% (Hand)

-
B -0
EE <%

Abb. 1.3: Lokalisation der gutartigen Knochentumore (5472 Falle), sonstige 9,4% aus
(Adler C.-P. 1998)



1.2 Geschichte der Erforschung benigner Knochenlédsionen

Die Erstbeschreibung der Knochengeschwiilste mit Schaffung eines eindeutigen
Begriffssystems erfolgte durch Jaffé und Lichtenstein um 1942. Erst ihre
Benennungen und Abgrenzungen von Knochenldsionen wie der aneurysmatischen
Knochenzyste, des nicht-ossifizierenden Knochenfibroms oder des Osteoidosteoms,
fhrten zu einer exakten Differenzierung und schufen so die Mdéglichkeit,
Knochenkrankheiten getrennt voneinander zu erforschen und die jeweils passende
Behandlungsmethode zu finden. Seither wurden mehrmals neue, aktualisierte
Klassifikationssysteme entwickelt, in denen alle bekannten Knochengeschwilste
eine Zuordnung finden sollten und neue Forschungsergebnisse berlcksichtigt
wurden (Dahlin D. C. 1978; Enneking W.F. 1985; Schajowicz F. 1993).

Heute werden Knochentumore einerseits nach ihrer Histogenese in
knochenspezifische Tumoren, Knorpeltumoren, BlutgefaBtumoren, Tumoren des
kollagenen Bindegewebes und medullogene Geschwilste eingeteilt, andererseits
nach ihrem biologischen Verhalten zu benignen, semimalignen und malignen
Tumoren sowie Knochenmetastasen und tumoradhnliche Verdnderungen gezahlt
(Adler C.-P. 1998). Das heute gebrauchlichste Klassifikationsschema wurde 1962
von Ackermann et al. im Atlas des AFIP Uber ,Tumors of bone and cartilage*
verdffentlicht und von der WHO 1993 weitgehend bernommen (Abb. 1.1).

Durch ihr seltenes Auftreten war die Erforschung der Knochentumore schwierig und
erst durch die Erschaffung exakter Definitionen konnten Geschwulstregister mit
signifikanten Fallzahlen angelegt und ausgewertet werden. Hierbei sei F. Schajowicz
hervorgehoben, der groBe Leistungen in der Erforschung der Knochentumore
vollbrachte (Schajowicz F. 1972; Schajowicz F. 1993; Schajowicz F. 1994)

Zur Pathogenese der Knochentumore und tumorahnlichen Veranderungen wurde
bereits eine Vielzahl an Theorien aufgestellt, jedoch ist bis heute noch keine
allgemein akzeptierte Ursache gefunden worden. Das beobachtete post-
traumatische Auftreten von Osteoidosteomen sowie das Vorkommen von
sekundaren aneurysmatischen Knochenzysten nach anderen primaren Tumoren
fOhrten zu der Vermutung, es handle sich um eine reaktive Fehlbildung nach einer
Verletzung oder primaren Lasion. Jedoch liegen bei der Mehrzahl der Patienten
unauffallige Anamnesen diesbezlglich vor, so dass grundséatzlich eine Fehlbildung
wahrend der Osteogenese angenommen werden muss, deren Ursache noch
unerforscht ist (Clough J.R. 1973; Schajowicz F. 1994; Freyschmidt J. 1998).
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1.3 Diagnostische Optionen und Schwierigkeiten

Die Diagnostik und Differenzierung von Knochentumoren bietet eine
Herausforderung fur die Radiologen und ist in der radiologischen Literatur ein
regelméaBig diskutiertes Thema. (Poppe H. 1978; Lee D.H. 1992; Assoun J. 1994;
Magre G.R. 1996; Hachem K. 1997). Problematisch bleibt immer noch die
Abgrenzung der benignen von den malignen Knochengeschwilsten, eine der
sicherlich wichtigsten Fragen, die sich zu Beginn der Diagnose eines Knochentumors
stellt. Vor allem muss auf die klassischen Malignitatskriterien geachtet werden, wie
die Zerstérung der AuBenschale (Kompakta) des Knochens, eine permeative,
mottenfraBahnliche oder groBflachige Osteolyse, ungleich dicke periostale
Knochenlamellen, spikulare Periostreaktionen durch ein schnelles Abheben der
Knochenhaut wie es bei raschem Wachstum des Tumors auftritt, oder dreiecksférmig
verdickte Periostschatten (Codman-Dreiecke). In der Regel fehlen solche Zeichen bei
gutartigen Geschwilsten. Dagegen sprechen Sklerosezonen um den Tumor fir
einen benignen Prozess, da eine solche Abgrenzung zum gesunden Knochen hin
eher bei langsamem Tumorwachstum zustande kommt (Adler C.-P. 1998;
Freyschmidt J. 1998). Im Zweifel ist eine Biopsie von Tumorgewebe und damit
Sicherung der Gutartigkeit erforderlich und nur dann auch ein abwartendes Verhalten
gerechtfertigt, um einen bdsartigen oder lokalinvasiven Prozess nicht zu Ubersehen.
Mit Hilfe neuer Techniken wie der Magnetresonanztomographie und der
Computertomographie haben sich in den letzten 20 Jahren eine Reihe neuer
Verfahren fiir eine genaue und frilhe Diagnose ergeben (Magre G.R. 1996; Hachem
K. 1997)

Immer wieder werden Schwierigkeiten bei der Erkennung benigner Knochentumore
beschrieben, wodurch es zu jahrelangen Verzégerungen bis zur endguiltigen
Diagnose und Therapie kommen kann. Dies betrifft vor allem Patienten mit einem
Osteoidostem, da dieses durch seine geringe GréBe und eine oftmals stark
ausgepragte umgebende Sklerosierung im konventionellen Réntgenbild tGbersehen
wird (Assenmacher S. 2000). Der haufigste Grund des Arztbesuches ist neben der
pathologischen Fraktur das Symptom Knochen- oder Extremitdtenschmerz. Haufig
beschrankt sich die Diagnostik jedoch auf den Ausschluss bdsartiger Neubildungen,
benigne Neubildungen werden als Schmerzursache oft nicht genligend beachtet.
Zusatzlich muss bei Kindern darauf geachtet werden, dass Knochentumore haufig
keinen lokalen Schmerz verursachen, sondern méglicherweise einen fernab von der
eigentlichen L&sion in das nachste Gelenk projizierten Schmerz, so dass die
Diagnostik stets alle gelenkbildenden Knochen groBzligig mit einschlieBen sollte.

Es werden immer wieder Félle beschrieben, bei denen eine jahrelange belastende
Diagnostik nétig war, bevor ein benigner Knochentumor als Ursache gefunden wurde
(Kayser M. 1988).

Als erste radiologische Untersuchung empfiehlt sich auch heute noch die
konventionelle Rdéntgenaufnahme, welche das wichtigste Diagnostikmittel in der
Untersuchung von Knochenpathologien aufgrund der guten Eignung, der groBen
Erfahrungswerte, der geringen Kosten und breiten Verfligbarkeit bleibt. (Frassica F.J.
1996; Freyschmidt J. 1998)
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Besonders wenn der Tumor an Uberlagerungsreichen Stellen wie zum Beispiel
endostal oder im Beckenknochen lokalisiert ist, kann die Betrachtung einzelner
Schichten nétig werden. Fir diesen Zweck wurde friiher die konventionelle
Tomographie eingesetzt, die heutzutage zugunsten der Computertomographie (CT)
in Deutschland aufgegeben wurde. Mit der CT kann durch die hohe Dichteauflésung
und der Mdoglichkeit der transversalen Schnittfiihrung sogar das Tumorinnere
abgebildet werden. Mit der hochauflésenden (high resolution) CT kénnen Strukturen
die kleiner als 2 mm groB3 sind dargestellt werden und ist besonders bei der
Darstellung kleiner, von dichtem Sklerosesaum umgebenen Osteoidosteomen
hilfreich (Freyschmidt J. 1998). Pathologische Frakturen bleiben laut Gamba et al.
allerdings im klassischen R&ntgenbild besser zu beurteilen (Gamba J.L 1984;
Freyschmidt J. 1998). Seit Anfang der 90er Jahre des letzten Jahrhunderts wird die
CT weiterhin bei der minimal-invasiven operativen Therapie von Knochentumoren
eingesetzt. Die perkutane Therapie des Osetoidosteoms mittels CT-Steuuerung ist
eine neue Technik, und erméglicht es ein nur kleines Wundgebiet zu eréffnen.

Im Falle der intraartikularen Lage eines Tumors kann zuséatzlich der Einsatz eines
Magnetresonanztomogrammes (MRT) sinnvoll sein, da das CT in diesem Fall die
exakte Abgrenzung des Tumors zur knorpeligen Gelenkoberflache, welche sich im
CT schlecht darstellt, nicht zulasst. Dagegen ist der Knochen in der vor allem fir
Weichteilgewebe geeigneten MRT nur indirekt darstellbar, wobei sich die Kompakta
als signallose Zone darstellt. Sklerosierungen in der Kompakta, die auf einen Tumor
hinweisen kdnnen, sind als solche nicht zu erkennen. Deshalb eignet sich die MRT
nicht zur Darstellung des Osteoidosteoms, hdchstens fir die Darstellung des
Knochenmarkraumes zum Ausschluss eines malignen Geschehens oder zur
Darstellung einer aneurysmatischen Knochenzyste (Assoun J. 1994; Hachem K.
1997; Freyschmidt J. 1998; Horcajadas, Lafuente et al. 2003).

Ein weiteres, allerdings bei den benignen Tumoren selten zum Einsatz kommendes
Mittel zur Darstellung tumordser Veranderungen ist die Angiographie. Hierbei wird
die Vaskularisation eines Tumors durch Injektion von Kontrastmittel in die Strombahn
nachgewiesen und kann zum Beispiel ein kleines, schwer darstellbares
Osteoidosteom als unschriebenes hypervaskularisiertes Gebiet nachweisen. Auch
bei der aneurysmatischen Knochenzyste erlaubt die Angiographie eine gute
Darstellung und kann praoperativ zur Embolisierung der Zyste und damit zur
Verringerung der Blutungsgefahr verwendet werden (Kransdorf M. J. 1995;
Freyschmidt J. 1998).

Ein weiteres, sehr sensibles diagnostisches Verfahren ist die Szintigraphie, die eine
Mehranreicherung in den Umbau- und Wachstumsbereichen von Tumoren frih
anzeigt. Allerdings ist sie unspezifisch positiv fir alle Prozesse, die eine gesteigerte
Durchblutung herbeifiihren, so dass sich bei positivem Befund eine weiterfiihrende
Diagnostik anschlieBen muss. Lediglich das Osteoidosteom liefert in Form eines
sogenannten ,Double-Density-Zeichens einen hochspezifischen Befund: Eine
Minderanreicherung in der Sklerosezone steht hierbei einer Mehranreicherung im
Nidus gegeniber (Helms C. A. 1984).

Eine weitere Methode zur Diagnosefindung ist die Biopsie, also die operative
Gewinnung einer geringen Menge tumorésen Materials. Dies muss vor allem dann
erfolgen, wenn nach der radiologischen Diagnostik der Verdacht auf einen gutartigen
Prozess besteht und eine abwartende Haltung eingenommen werden soll. Auf diese
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Weise wird eine Malignitat weitesgehend ausgeschlossen, wodurch erst der Verzicht
auf eine Therapie bei Beschwerdefreiheit gerechtfertigt ist. Vor allem beim fibrésen
metaphysaren Defekt (FMD) und dem Enchondrom, zwei Geschwilsten, die haufig
keine operative Therapie bendtigen, werden Biopsien durchgeflhrt.

Auch bei zweifelhafter Dignitdt kann durch die Biopsie bereits préoperativ eine
histologische Aussage Uber die Art der Tumorzellen getroffen werden und
dementsprechend die dem Tumor spezifische Therapieart gewahlt werden. Hierbei
ist besonders zu beachten, dass bei Malignomen die Biopsie zu einer Verschleppung
bisher abgegrenzter bésartiger Zellen fihren kann. Der Stichkanal muss dann in der
anschlieBenden Operation dringend mit entfernt werden.

Die diagnostische Sicherheit der Methode liegt allerdings laut J. Freyschmidt wegen
des nur kleinen Gewebsstiicks und besonders durch das Auftreten von inhomogenen
Geschwllsten, bei 75-90%. Besonders sklerotische Areale mit geringer Zellzahl, wie
sie beim Osteoidosteom vorkommen, kénnen schwer zu beurteilen sein (Freyschmidt
J. 1998; Assenmacher S. 2000).
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1.4 Therapiemoglichkeiten bei benignen Knochentumoren

Die Therapie der benignen Knochentumoren hangt von der Art und der Lokalisation
des Tumors ab und soll deshalb bei der Darstellung des jeweiligen Krankheitsbildes
naher erlautert werden. In den meisten Fallen wird eine Entfernung der Geschwulst
angestrebt werden. Besonders bei Tumoren, die eine hohe Rezidivrate haben, muss
eine RO-Resektion das Ziel sein, also eine restlose Entfernung des veranderten
Gewebes mit sicherem Abstand zu den Réndern des Exzitats. Eine Ausnahme bildet
der selten zu Rezidiven neigende und haufig selbstheilende fibrose Kortikalisdefekt
oder das nicht-ossifizierende Fibrom (sogenannte ,leave-me alone-lesions®). Bei
diesen kann unter Verlaufskontrollen abgewartet werden, solange der Patient in
seinem Alltag nicht inakzeptabel eingeschrankt ist. Auch beim Vorliegen einzelner
Enchondrome kann unter Beobachtung abgewartet werden.

In den letzten Jahren sind neue, minimal-invasive und deshalb gewebeschonendere
Operationsmethoden entwickelt worden, die gute Langzeitergebnisse liefern (Adam
G. 1995; Rosenthal D. I. 1995; Sans N. 1999).
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1.5 Fragestellung

Viele benigne Knochentumore sind wegen ihrer Seltenheit in vielen Bereichen noch
nicht ausreichend erforscht. Seit der Schaffung der heute gangigen Begriffe in der
ersten Haélfte des letzten Jahrhunderts wurden in groBen Untersuchungen Daten
Uber die Haufigkeiten der einzelnen Tumore, der Alters- und Geschlechtsverteilung,
der Pathogenese, der Diagnostik und Differentialdiagnostik sowie den
therapeutischen Mdglichkeiten gesammelt.

Hierbei fallt vor allem die Problematik der schnellen korrekten Diagnose der benignen
Knochentumore auf. Einerseits weil die Abgrenzung zu den malignen Tumoren sicher
erfolgen muss, andererseits weil die benignen Tumore einander ahneln oder wegen
ihrer geringen GréBe in der réntgenologischen Darstellung spat erkannt werden. Dies
betrifft besonders die folgenden knéchernen Lasionen: Das Osteoidosteom, das
Osteoblastom, die aneurysmatische Knochenzyste, der fiborose metaphysare Defekt
und das Enchondrom.

Aus diesen Grinden werden immer wieder Félle publiziert, in denen jahrelange
Fehldiagnosen zu einer Verschleppung der korrekten Therapie flhrten. Neben der
zum Teil nicht unerheblichen Beeintrachtigung im Alltag (Schmerzen, geringere
Belastbarkeit) bedeutet dies gerade fir junge Patienten das Risiko einer verzdégerten
kérperlichen motorischen Entwicklung oder von bleibenden Wachstumsstérungen
zum Beispiel in Form einer Beinlangendifferenz oder einer beeintrachtigten
Gelenkbeweglichkeit.

Thema dieser Arbeit ist deshalb die Analyse der diagnostischen Problematik bei
benignen Knochentumoren im Kindes- und Jugendalter. Anhand der Daten aus dem
Dr. von Haunerschen Kinderspital soll untersucht werden, welche Strategien hier fir
die Diagnostik gewahlt wurden, wie haufig die einzelnen Tumoren aufgetreten sind,
welche Zeitspanne fir die Diagnosestellung bendtigt wurde, aber auch wie die
Behandlung erfolgte und ob Rezidive auftraten oder Funktionseinschrankungen in
der Beweglichkeit blieben.

Es soll ferner durch die Aufarbeitung der Patientendaten der letzten 20 Jahre aus
dem Dr. von Haunerschen Kinderspital die Bedeutung dieser Krankheiten fir ein
kinderchirurgisches Zentrum veranschaulicht werden und fir die eigene Evaluation
Uber Erfolge und Misserfolge der hier eingesetzten Therapien informiert werden.

Nicht zuletzt zielt die Darstellung der Falle darauf ab, einen Beitrag zur weiteren
Analyse von den teils seltenen Krankheitsbildern zu leisten, damit die im Rahmen der
wachsenden Erfahrung zunehmenden Erfolge - besonders der neuen diagnostischen
und therapeutischen Verfahren — sichtbar werden. Darlber hinaus wird auch deren
Umsetzung in den klinischen Alltag problematisiert.
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2) Material und Methoden

2.1 Methodik

Aus den OP-Blchern der Jahre 1983-2002 des Dr. von Haunerschen Kinderspitals
wurden die relativ seltenen Falle ermittelt und die entsprechenden Akten samt den
radiologischen Bildern im Archiv herausgesucht. SchlieBlich konnten 41 vollstandige
Patientenakten zur Auswertung verwendet werden. Es handelte sich dabei um
Patienten, die wegen einer der folgenden benignen Knochenlédsionen stationar
behandelt wurden:

(1) «Osteoidosteom

(2) *Osteoblastom

(3) *Aneurysmatische Knochenzyste

(4) «fibroser Kortikalisdefekt / nicht-ossifizierendes Fibrom
(5) *Enchondrom

Die Patienten konnten alle auf Grund der histologischen Diagnose sicher einer der 5
Gruppen der zu untersuchenden Knochenlasionen zugeteilt werden. Kein Patient war
in zwei Gruppen gleichzeitig vertreten.

Anhand der Akten und Réntgenbilder wurden die 41 Falle analysiert. Dabei wurden
allgemeine Daten wie die Altersstruktur und die Geschlechterverteilung erhoben,
sowie die Lokalisation der Tumore und ihre GroBe bestimmt. Der Schwerpunkt der
Untersuchung lag jedoch auf der Herausarbeitung der Daten, die Aussagen Uber die
Schnelligkeit der Diagnosefindung zulieBen und auf der Auswertung von Berichten,
welche diagnostischen Mittel zum Einsatz kamen, ob die Befunde der Radiologie,
Klinik und Histologie Ubereinstimmten und welche Differentialdiagnosen in Betracht
gezogen wurden. AnschlieBend wurde untersucht, welche Therapien gewahlt und
welche Erfolge damit erzielt wurden, ob eine Nachbehandlung notwendig wurde und
vor allem ob Rezidive auftraten und eine erneute Operation notwendig machten.
Ferner wurde die stationare Verweildauer die zur Behandlung nétig war
herausgearbeitet.

Wie bei jeder retrospektiven Erhebung aus Krankenakten musste eine sorgfaltige
Auswahl derjenigen Akten erfolgen, die fur die Auswertung verwertbar waren.
Unvollstandige Akten oder Félle mit unklarer Diagnose wurden nicht berlcksichtigt.
Am Ende konnten die Daten von 41 Patienten zur Analyse verwendet werden.
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Aus diesen Zusammenhdngen ergaben sich die folgenden Leitfragen flr die
Erfassung und Strukturierung der vorliegenden Daten:

1) Welche Geschlechterverhéltnisse ergeben sich aus unserem Patientenkollektiv?
2) Wo waren die Knochentumore lokalisiert?

3) Wie lange wurden die Beschwerden von den Patienten bereits bemerkt bevor sie
das erste mal bei einem Arzt aufsuchten?

4) Welche Symptome gaben die Patienten bei ihrer Erstvorstellung an?

5) Welche diagnostischen Mittel wurden eingesetzt, bis die Diagnose feststand?
Wie lange war der durchschnittliche Zeitraum zwischen Erstvorstellung und
korrekter Diagnose?

6) Welche Behandlungskonzepte fanden Anwendung, und wie erfolgreich waren
sie?

7) Wie gestaltete sich der Verlauf der Erkrankung, wie schnell waren die Patienten
geheilt und wie oft ereigneten sich Rezidive?

8) Wie lange dauerten die Krankenhausaufenthalte, die sich durch die Behandlung
ergaben?
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2.2 Patienten

Das Patientenkollektiv setzte sich aus 25 Jungen und 16 Madchen zusammen. Das
durchschnittliche Alter betrug 8 Jahre und 11 Monate bei einer Altersverteilung, die
von 2 Jahren und 5 Monaten bis zu 15 Jahren reichte.

O Madchen
B Jungen

Die Fallzahlen in den Gruppen der einzelnen Knochentumoren waren wie erwartet
unterschiedlich groB, da wie in Tabelle 1.1 gezeigt, die Haufigkeit der verschiedenen
Knochentumore stark variiert.

Die groBte Gruppe bildeten die 16 Kinder und Jugendlichen, bei denen ein
Osteoidosteom diagnostiziert worden war. Dagegen wurde nur eine einzige Patientin
wegen eines Osteoblastoms behandelt. 12 Patienten wurden wegen einer
Aneurysmatischen Knochenzyste, 3 wegen eines oder mehrerer Enchondrome und 9
auf Grund eines fibrésen Kortikalisdefektes oder eines nicht-ossifizierenden Fibroms
therapiert.
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3) Krankheitsbilder im Uberblick

3.1) Das Osteoidosteom

Ubersicht Krankheitsbild Osteoidosteom:

1935 beschrieb Jaffé erstmals 5 Falle eines benignen, osteoblastischen Tumors, der
aus Osteoid und atypischem Knochen bestand und den er daraufhin als
Osteoidosteom bezeichnete (Jaffe H.L. 1935). Charakteristisch flr das
Osteoidosteom ist der in dem Tumor eingeschlossene, bis zu zwei - drei Zentimeter
groBe sogenannte Nidus, eine scharfbegrenzte Osteolysezone, die haufig von einem
sklerosierten Randsaum umbeben wird und im Réntgenbild ein typisches Bild ergibt.

Haufigkeit:

Anhand von grdéBeren Fallzahlen, die an pathologischen Instituten gesammelt und
ausgewertet wurden - erst von Dahlin und spéter von Schajowicz und Ackermann —
wurde ein Anteil der Osteoidosteome von 10% an allen benignen Knochentumoren
bzw. von 4% an Knochentumoren insgesamt beschrieben (Dahlin D. C. 1978)
(Schajowicz F. 1972; Schajowicz F. 1993; Schajowicz F. 1994; Freyschmidt J. 1998).
Damit kann das Osteoidosteom zu den seltenen Tumoren gezéhlt werden. Da somit
die meisten Arzte dber geringe Erfahrung mit dem Krankheitsbild des
Osteoidosteoms verflgen, liegt hierin ein wichtiger Grund fir die oft lange
Anamnesedauer des Osteoidosteoms. Campanacci beschreibt eine durchschnittliche
Anamnesedauer von 14 Monaten in seinem untersuchten Kollektiv (Campanacci M.
1999) , Assenmacher kommt bei einer kleineren Fallzahl von 14 Patienten, die
innerhalb von 12 Jahren im Universitatsklinikum Essen behandelt wurden, sogar auf
durchschnittliche 2 Jahre (Assenmacher S. 2000). In der Literatur finden sich zudem
Einzelfalle mit extrem langen Anamnesezeiten von bis zu 18 Jahren (Kayser M.
1988).

Alters- und Geschlechtsverteilung:

Je nach Statistik erkranken Manner zwei (Campanacci M. 1999) bis viermal (Adler
C.-P. 1998) so haufig an einem Osteoidosteom wie Frauen. Die Altersverteilung zeigt
einen Gipfel im 2. Lebensjahrzehnt, in welchem etwa 50% aller Félle diagnostiziert
werden. 90% der Patienten sind zwischen 6 und 30 Jahre alt (Heuck A. 2001). Im
Sauglings- und Kleinkindalter ist mit Osteoidosteomen kaum zu rechnen
(Freyschmidt J. 1998). Der Entstehungszeitraum umfasst also die Phase des
starksten Knochenwachstums im Kindes- und Jugendalter. Deshalb ist davon
auszugehen, dass die seltenen im héheren Lebensalter entdeckten Osteoidosteome
ebenfalls in der Phase des jugendlichen Knochenwachstums entstehen, jedoch erst
spater entdeckt werden.

Lokalisation:

Der Tumor befallt am héaufigsten die langen Rd&hrenknochen der unteren
Extremitaten: So entfallen allein 50 % der Osteoidosteome auf Femur und Tibia
(Adler C.-P. 1998), wo sie wiederum bevorzugt in der Kortikalis der Metaphyse und
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Diaphyse sitzen (Dahlin D. C. 1978). Es folgen die langen Rdéhrenknochen der
oberen Extremitat und die kurzen Réhrenknochen. Befindet sich der Tumor in der
Wirbelsdule (13%), sind vorrangig die posterioren Elemente wie Wirbelb6gen und
Wirbelfortsatze befallen (Heuck A. 2001). Jeder andere Knochen kann jedoch auch
betroffen sein.

Symptome:

Das wohl charakteristischste klinische Symptom sind nachtliche Schmerzattacken im
Gebiet des Tumors, die unabh&ngig von vorausgehender koérperlicher Aktivitat
auftreten und auffallig gut auf nichtsteroidale Antirheumatika ansprechen
(Aspirintest). Adler halt als Ursache der Schmerzen eine schwankende Blutfillung in
dem stark vaskularisierten Tumor flr mdglich, wonach der steigende Druck bei
zunehmender Durchblutung zur Reizung von Schmerzrezeptoren fihren kdénnte
(Adler C.-P. 1998). Andere Forschungen sahen die Schmerzursache in der
Produktion von Prostaglandinen durch das Tumorgewebe selbst, welche
Nervenenden von Schmerzrezeptoren erregen und damit eine Vasodilatation mit
folgender Druckerhdhung hervorrufen. Nervenendigungen konnten zuerst von
Sherman und Schulman im Nidus des Osteoidosteoms nachgewiesen werden
(Sherman 1965; Schulman L. 1970; Esquerdo J. 1976). Diese einsprossenden
Nervenendigungen stellen eine Besonderheit des Osteoidosteoms dar und
unterscheiden es von den meisten anderen Tumoren, welche bis zum Wachstum in
das Periost schmerzfrei bleiben.

Bei der eher seltenen Lokalisation des Tumors in der Wirbelsaule gilt als typisches
Symptom eine Skoliose, die auf die Krankheit aufmerksam werden lasst. Bei
gelenknahem oder intrakapsularem Auftreten kann eine Arthritis vorherrschend sein,
und die Diagnose verschleiern (Berning W. 1997). Daneben treten Muskelatrophien
durch Schonhaltung der betroffenen Extremitat auf, auch
Bewegungseinschrankungen, Hinken und Reflexminderungen werden beobachtet.
Manchmal ist der Tumor sogar an einer tastbaren Schwellung mit oder ohne
Druckdolenz zu erkennen. Bei Kindern kann darlber hinaus eine Deformierung des
Knochenabschnittes oder auch ein gesteigertes Langenwachstum beobachtet
werden, was eine Folge der Hyperamie durch das Osteoidosteom ist (Freyschmidt J.
1998).

Pathogenese:

Die Pathogenese ist noch weitestgehend unklar, es sollen hier die wichtigsten
Theorien vorgestellt werden.

Ubereinstimmend betrachtet man das Osteoidosteom heute als eine Fehlbildung in
der Osteogenese, die wahrend des Knochenwachstums erstmalig auftritt und im
weiteren Wachstum der umgebenden Knochenmasse nach distal Richtung
Metaphyse oder Diaphyse folgt. Die Ursache dieser Fehlentwicklung bleibt jedoch
ungeklart. Genetische Zusammenhange konnten ausgeschlossen werden. Ein
weiterer Ansatz beschaftigt sich mit der Idee, dass es sich bei der Erkrankung um
eine chronische Entzindungsreaktion handeln kdnnte, worauf der dicke
Sklerosesaum und die Ansprechbarkeit auf nicht-steroidale Antirheumatika (NSAR)
Hinweis sein kdnnte. Ein Erregernachweis ist bis jetzt jedoch noch nicht gelungen,
auch fehlt es an den typischen Entziindungszeichen wie Temperaturerhfhung,
beschleunigte BKS oder erhdéhte Leukozytenzahlen (Resnick D. 1988). Daneben
wurden auch immer wieder Falle von posttraumatischen Osteoidosteomen
beschrieben, wie Leonhardt in 16 Fallen zeigt (Leonhardt J. 2001). Allerdings handelt
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es sich hierbei um Ausnahmen, in denen ein vorangegangenes Trauma meist viele
Jahre zurlick lag, aber eindeutig der Lokalisation des Osteoidosteoms entsprach. Ob
alle anderen Patienten vielleicht unbemerkt kleine Verletzungen in der Vorgeschichte
erlitten, die dann zu den Tumoren flhrten, ist bislang unklar.

Diagnose:

Anamnestisch diagnostiziert wird das Osteoidosteom vor allem durch den typischen
starken Nachtschmerz, der nach der Gabe von Aspirin oder anderen NSAR rasch
nachlasst. Die Patienten beschreiben regelrechte Schmerzattacken, die zum
Aufwachen besonders in den friihen Morgenstunden fihren. Die Schmerzen kdnnen
bereits zu einem Zeitpunkt bestehen, zu dem der radiologische Nachweis wegen der
geringen GrdBe der Geschwulst noch negativ ist.

Rdéntgenbild:

Das Réntgenbild in zwei Ebenen sichert die Diagnose haufig durch das typische Bild
eines Nidus. Dabei handelt es sich um eine runde bis ovale, gut abgegrenzte
Osteolysezone aus hochvaskularisiertem Stroma und unreifem Knochengewebe, die
im Roéntgenbild als Aufhellung zu sehen ist. Im Innern kann sie einen winzigen
fleckigen Sklerosekern als Verschattung enthalten. Der Nidus ist von einem
sklerotischen Randsaum reaktiv hyperostotischen Knochens umgeben, der sich
ebenfalls als Verschattung darstellt. Besonders in der Kortikalis gelegene Tumore
kénnen eine solch kraftige Sklerosezone ausbilden, dass die Darstellung des Nidus
selbst nicht mehr gelingt (Berning W. 1997; Allen and Saifuddin 2003).
Computertomographie (CT):

Im Zweifelsfall kann die Computer-Tomographie (CT) in (Uberlagerungsreichen
Regionen und bei sehr kleinen Tumoren die Darstellung sicherstellen, da auf diese
Weise einzelne Schichten betrachtet werden kénnen und der Summationseffekt das
Bild nicht st6rt. Vor der erst durch die Entwicklung von Hochleistungsrechnern
modglichen Computertomographie konnte die Uberlagerung bereits durch Aufnahmen
mit der konventionellen Tomographie, die auf eine bestimmte Schichttiefe fokussiert
war, vermindert werden.

Auch im CT stellt sich das Osteoidosteom mit den typischen Zeichen Nidus und
umgebende verstarkte Verkndcherung dar. Die Schichtdicke und das
Betrachtungsfeld missen klein gewahlt werden, um auch Osteoidosteome von
geringer GroBe aufzuldésen. Eine Schichtdicke von 2 mm sollte eine sichere
Darstellung ermdglichen (Gamba J.L 1984; Steinberg G.C. 1990; Frassica F.J. 1996;
Assenmacher S. 2000).

Skelettszintigraphie:

Eine weitere Methode um Knochentumore zu identifizieren ist die
Skelettszintigraphie. Mit ihr gelingt es Regionen erhdhten Stoffwechsels mit Hilfe
radioaktiv angereicherter Substrate - sogenannten Tracern - zu markieren. Haufig
kann das Skelettszintigramm bereits in einem sehr frihen Stadium durch eine
Mehranreicherung im stoffwechselaktiven Bereich des Nidus die Lokalisation des
Tumors zeigen. Da die Sklerosezone auf Grund mangelnder Durchblutung nicht
anreichert und sich dort folglich eine Zone der Minderanreicherung darstellt, ergibt
sich das fur Osteoidosteome typische sogenannte ,Double density sign“ (Helms C. A.
1984).

Magnetresonanztomographie (MRT):

Die Magnetresonanztomographie (MRT) ist ein Verfahren, welches durch ein starkes
kinstliches Magnetfeld unter Messung elekiromagnetischer Wellen Schichten des
Kdrpers darzustellen vermag. Da das MRT besonders die Weichteile kontrastreich
abbildet, kann sie z.B. die Weichteilreaktionen des den Tumor umgebenden
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Gewebes anzeigen, etwa ein vorhandenes Knochenmarkédem, Periostitis oder
Synovitis. Da der Knochen selbst nicht gut abgrenzbar ist, kann das MRT zu
Fehldiagnosen und einer nicht unerheblichen Befundaggravation wie zum Beispiel
eines Osteosarkoms fihren (Berning W. 1997). Besonders der fir das
Osteoidosteom charakteristische Nidus zeigt sich im MRT weit weniger zuverlassig
als im CT, weshalb das MRT bei Verdacht auf ein Osteoidosteom normalerweise
nicht eingesetzt wird und zumindest nicht zu den frilhen diagnostischen MaBnahmen
zahlen sollte (Assoun J. 1994).

Die radiologische Diagnose muss postoperativ immer durch eine histologische
Untersuchung des exzidierten Materials bestatigt werden. Nur der endglltige
Vergleich der radiologischen, klinischen und histologischen Erkenntnisse liefert ein
sicheres Ergebnis und verhindert, dass eventuell maligne Ursachen Ubersehen
werden.

Differentialdiagnose:

Differentialdiagnostisch muss vor allem an ein Osteoblastom oder Osteosarkom
gedacht werden. Das benigne Osteoblastom ist dem Osteoidosteom histologisch
sehr ahnlich. Allerdings gibt es bei Gr6Be und Wachstumsverhalten Unterschiede,
weshalb die Abgrenzung der zwei Tumore fir die richtige Therapie relevant ist (siehe
Kapitel 3.2 Uber das Osteoblastom).

Das Osteosarkom als haufiger maligner Knochentumor stellt eine sehr wichtige
Differentialdiagnose dar. Bei Zweifeln an der radiologischen Diagnose
Osteoidosteom, welche auf Grund des charakteristischen Réntgenbildes selten
vorkommen, sollte vor der Operation eine bioptische Abklarung erfolgen, um eine
vorliegende Malignitat auszuschlieBen. Das Osteosarkom erscheint im Rdntgenbild
diffuser vom gesunden Knochen abgegrenzt, wegen der rasch fortschreitenden
Knochendestruktion durch sein schnelleres Wachstum fehlt meist der sklerotische
Randsaum. Daflir sind mottenfraBahnliche Nekrosen, Periostveranderungen in Form
von senkrecht vom Schaft abstehenden Spiculae, seltener lamellare Zwiebelschalen
oder dreiecksférmig verdickte Periostschatten (Codman-Dreiecke) charakteristisch.
Bei fortgeschrittenem Stadium ist sogar ein vordringen des Osteosarkoms in die
Weichteile in Form von neu gebildetem Knochen im Réntgenbild zu sehen.

Beim Osteosarkom finden sich histologisch ferner malignitatsverdachtige Zellatypien,
die beim Osteoidosteom nicht vorkommen dirfen. Sie sind vom Pathologen explizit
auszuschlieBen.

Weiterhin ist die chronische sklerosierende Osteomyelitis abzugrenzen, eine
chronische Entziindung des Knochens unterschiedlicher Ursache, die reaktiv
ebenfalls eine verstéarkte Verknécherung aufweisen kann. Hierbei féllt jedoch eine
inhomogenere Sklerosierung auf.

Ein Brodie-AbszeB3, ein Knochenabszess der durch hamatogene Streuung von
Bakterien entsteht und ebenfalls zu einer chronischen Osteomyelitis flhrt, liegt meist
zentral in der Metaphyse, das Osteoidosteom jedoch in der Kortikalis.

Zum Ausschluss eines eosinophilen Granuloms, welches auch durch Osteolysen und
Nachtschmerzen auffallen kann, muss die Histologie in Zusammenhang mit den
radiologischen Befunden zu Rate gezogen werden (Resnick D. 1988; Schajowicz F.
1993; Heuck A. 2001).

Makromorphologie:

Der exzidierte Nidus imponiert als graurétliches oder weiB-gelbliches bis rotes
Gewebe, welches im sklerosierten Bereich des Knochens liegt und weist eine
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spongidse Struktur von unterschiedlicher Harte auf. Er ist relativ gut abgrenzbar und
kann mit dem scharfen Léffel herausgeschélt werden (Freyschmidt J. 1998).

Histologie:

Der Nidus lasst im Mikroskop neu gebildeten, geflechtartig, ungeordneten Knochen
erkennen, gesdumt von aktiven osteoidproduzierenden Osteoblasten, die jedoch
nicht hochdifferenziert genug sind, um gewdhnlichen lamellaren Knochen zu bilden.
Das Osteoid ist nicht vollstdndig verkalkt. Osteoklastire Riesenzellen kdnnen
dazwischen liegen. Darum legt sich ein zelldichtes Stroma aus Fibroblasten und
Histiozyten (Freyschmidt J. 1998). Zahlreiche Nervenfaserenden sind im
umliegenden fibrésen Gewebe zu finden, welche fir die Schmerzhaftigkeit der L&sion
verantwortlich gemacht werden (Schulman L. 1970). In alteren Tumoren kdnnen
bereits Verkalkungen im Zentrum auftreten. Die Sklerosezone ist aus lamellaren
Knochen aufgebaut. Zell- oder Kernatypien sind im Unterschied zu malignen
Tumoren nicht zu finden.

Therapie:

Therapieziel ist einerseits, den Nidus operativ méglichst vollstandig zu entfernen, um
die Rezidivgefahr zu minimieren. Auf der anderen Seite erhdht eine groBzlgige
Entfernung stets das Risiko einer Instabilitdt des Knochens, weswegen der Defekt
moglicht klein bleiben sollte. Die Sklerosezone muss nicht vollstandig entfernt
werden, Rezidive entstehen durch Reste des Nidusgewebes (Assenmacher S. 2000).
Um den Eingriff knochenschonend und stabilitdtserhaltend durchzufihren, wurden in
den letzten Jahren neue minimalinvasive Operationstechniken erarbeitet, welche im
Folgenden zusammen mit den alten Methoden vorgestellt und gegeneinander
abgegrenzt werden sollen. Bei erfolgreicher Entfernung des Nidus sind die Patienten
postoperativ schmerzfrei.

Folgende Therapieoptionen bestehen:

1) Die offene En-bloc-Resektion des Tumors mit Teilen der sklerosierten
Randzone.

Bei der En-bloc-Resektion wird der Nidus mit weiten Teilen der umgebenden
Sklerosezone in einem Stick entfernt. Dazu muss das OP-Gebiet
freipréapariert werden, also die Haut und Weichteile Gber dem Tumor geldst
werden. Durch den entstehenden Weichteilschaden muss mit GefaB- und
Nervenschaden, hohem Blutverlust sowie postoperativ mit Wundschmerzen
und eventuell auch mit Wundheilungsstérungen und Infektionen gerechnet
werden. AnschlieBend wird das Knochenstlck, in dem das Osteoidosteom
liegt En-bloc, also im Ganzen, herausprapariert. Wird durch die Operation ein
groBer Knochendefekt geschaffen kann durch eine Aufflllung mit eigenem
(autologem) Knochen oder kinstlichem Knochenersatz eine raschere Heilung
und somit eine frihere Stabilisierung erreicht werden. Als autologer Ersatz
bietet sich hierbei Spongiosa oder Kortikalis zum Beispiel aus dem
Beckenkamm an, oder es werden Teile der Fibula als Knochenfragmente
benutzt. Als klnstlichen Ersatz wurde spezielle Hydroxylapatitkeramik
(Endobon®) entwickelt, die in Form von Granulat oder Zylindern vorliegen und
zum Aufflllen der entstandenen Knochenhéhle dienen. In Féllen, wo die
Knochenstabilitdt auf Grund starker Belastung und groBem Defekt in Gefahr
ist und mit einer erhdhten Frakturgefahr zu rechnen ist, kann eine
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Stabilisierung mittels Plattenosteosynthese oder gar durch einen Fixateur
extern noétig sein. Besonders zur gleichzeitigen Korrektur einer starken
tumorbedingten Knochenvermehrung (Hyperostose) wird die En-bloc-
Resektion gerne angewendet (Assenmacher S. 2000).

Ein Nachteil bei dieser Operationstechnik besteht nicht zuletzt in der Gefahr,
dass der Nidus letztendlich nicht im Resektat enthalten ist, obwohl er im
Knochenstlick  vermutet wurde. Eine nachtragliche postoperative
Durchleuchtung sollte durchgeflhrt werden solange der Patient noch in
Narkose ist, um den Nidus im Resektat darzustellen und im Falle des Fehlens
eine ausgedehntere Resektion fortzufihren. Um einen solchen Fall ganz zu
vermeiden, kann der Nidus praoperativ mittels Durchleuchtung oder der CT
lokalisiert und z. B. durch das Einbohren von mindestens 2 Kirschnerdrahten
markiert werden. Alternativ lasst sich der Nidus nuklearmedizinisch mittels
eines radioaktiven Stoffwechselsubstrats markieren, welches vor der OP
verabreicht wird und vom Tumor als verstarkt stoffwechselaktivem Gewebe
vermehrt aufgenommen wird. Die Radioaktivitat im Resektat und umliegenden
Knochengewebe lasst sich bestimmen und gibt Auskunft UOber die
Vollstandigkeit der Entfernung. Auch eine praoperative Markierung mit
Tetracyclin ist méglich, wobei der Patient 1-2 Tage préaoperativ Tetracyclin oral
einnimmt. Hierbei wird sich zu Nutzen gemacht, dass der Nidus den Stoff
besonders anreichert und er intraoperativ durch den Nachweis der
Fluoreszenz mittels UV-Lichts gefunden werden kann (Lee D.H. 1992; Tse,
Hung et al. 2003). Allerdings ist zu beachten, dass Kinder unter 8 Jahren
Tetracyclin nicht einnehmen sollten, da es sich auch im Dentin der Zahne
einlagert (Frassica F.J. 1996). Ein Vorteil der Operationstechnik besteht in der
guten Beurteilbarkeit des vollstandigen Resektats durch den Pathologen,
wobei dieser eine Aussage Uber die Vollstandigkeit des Nidus und seiner
Dignitat machen kann.

2) Abtragen des Knochendeckels und Kirettage der Knochenhdhle
(Exkochleation):

Der Zugang zum Tumor ist der Gleiche wie bei der En-bloc Resektion. Dann
erfolgt jedoch lediglich die Eréffnung des Knochens durch Abtragen eines
Knochendeckels Uber dem Gebiet, in dem das Osteoidosteom liegt. Sobald
der Nidus makroskopisch zu sehen ist, wird er mit dem scharfen Loffel
vollstdndig herausgeschalt (kurettiert). Der ihn umgebende hyperostotische
Bereich muss nicht entfernt werden, er soll sogar belassen werden. Auf diese
Weise wird weniger Knochenmasse entnommen und eine ausreichende
Stabilitdt in dem Gebiet kann haufig erhalten bleiben. Sind keine Reste im
Knochen zurlickgelassen worden, so ist nicht mit Rezidiven zu rechnen,
dagegen ist eine unvollstdndige Entfernung mit hoher Rezidivgefahr
verbunden (Assenmacher S. 2000). Da der Pathologe aber nur Fragmente
des Tumors erhadlt, kann er postoperativ keine Aussage udber die
Vollstandigkeit der Entfernung treffen.

Besonders an unzuganglichen Stellen kann auch hierbei ein erheblicher
Weichteildefekt bei der Entfernung des Nidus entstehen, wodurch eine hohe
Infektionsgefahr, starke Schmerzen und eine Heilungsverzégerung resultieren
kénnen, wie schon bei der En-bloc-Resektion beschrieben wurde. Auch flr die
praoperative Markierung des Nidus gilt das gleiche wie oben erwahnt.
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3)Minimalinvasive perkutane CT-gesteuerte Technik.

Die minimalinvasive Technik wird seit Beginn der 90er Jahre des letzten
Jahrhunderts klinisch eingesetzt und soll gewebeschonend,
komplikationséarmer und wegen der kirzeren Verweildauer im Krankenhaus
kostenguUnstiger und fir den Patienten angenehmer sein.

Das Prinzip der Operationstechnik ist, dass der =zu operierende
Knochenabschnitt nicht freiprapariert werden muss, sondern der Nidus mit
Hilfe der CT intraoperativ exakt lokalisiert wird. Zuerst wird das zu entfernende
Gewebe mit einem Kirschnerdraht genau markiert, anschlieBend mit einem
Hohlbohrer durch die Haut (perkutan) angebohrt und durch Zurlickziehen
geborgen (Adam G. 1995; Berning W. 1997; Bihler m. 2001). Die
Schwierigkeit liegt darin, dass der Nidus dabei nicht in die benachbarten
Weichteile oder den tieferen Knochen vorgeschoben wird, sondern vollstandig
mit dem Bohrer erfasst und herausgeholt wird. Zu diesem Zweck kann ein
Greifmechanismus in den Bohrer mit eingebaut werden. AnschlieBend genlgt
die Versorgung der Hautwunde mit Steristrips und einem sterilen Verband, der
Patient darf die ersten Tage das Korperglied nur teilbelasten, bis die
Wundheilung gesichert ist, bei komplikationslosem Verlauf ist sogar eine
ambulante Behandlung méglich (Bihler m. 2001). In einigen Fallen kann die
Operation sogar in Lokalanasthesie erfolgen (Berning W. 1997).

Die Operationstechnik hat vor allem bei tief gelegenen Operationsgebieten zur
erheblich geringeren Morbiditat geflhrt, wie z. B. bei Tumorsitz im Becken
oder im Femurhals, wo mit der herkdmmlichen Technik groBe Wunden
entstehen wirden (Assenmacher S. 2000; Wasserlauf, Gossett et al. 2003).
Berning sieht ein wichtiges Aufgabengebiet der transkutanen CT-gesteuerten
Behandlung von Osteoidosteomen auch bei intraartikularen Lokalisationen,
insbesondere des Hiftgelenks, da hierbei eine Schonung der Vaskularisierung
des Huftkopfes mdglich ist (Berning W. 1997).

Die Erfolgsraten der rezidivireien Heilung sind allerdings unterschiedlich hoch
und vom Operateur und der Lokalisation stark abh&ngig: Wahrend bei
Donahue et al. keine Rezidive oder Komplikationen auftraten, gaben Sans et
al. bei 24% Komplikationen an (Donahue F. 1999), (Sans N. 1999). Auch
Campanacci et al. vertrauen der konventionellen Technik mehr als der
modernen CT-gesteuerten: Denn nach Campanacci ist nur in etwa der Halfte
der Falle eine histologische Beurteilung des oft stark beschadigten Exzitats
noch mdéglich, so dass die Methode lediglich bei gesicherter Diagnose
Osteoidosteom Verwendung finden sollte. Auch sei die Rezidivrate gréBer als
bei der offenen Kirettage (Rezidivfreiheit nur 83% gegen 100%) (Campanacci
M. 1999). Tendenziell wird die minimalinvasive Technik jedoch immer haufiger
eingesetzt (Leonhardt J. 2001).

Um ein Verbleiben von Tumorresten mit der Gefahr eines Rezidivs weiter zu
minimierten, wurden ferner spezielle Methoden der perkutanen Technik
entwickelt worden, wobei Restgewebe des Nidus durch den Einsatz von
hochprozentigem Ethanol, Laserenergie oder spezieller energiereicher
Radiofrequenzen nach der Anbohrung noch zusétzlich zerstért wird (Adam G.
1995; Rosenthal D. I. 1995; Gangi A. 1998; Cantwell, Obyrne et al. 2004).
Dabei werden Zugénge von circa 5 mm Durchmesser gebohrt und der Nidus
durch Einbringen der oben genannten Mittel zerstért bzw. verédet. Nach
Rosenthal ist dabei die seit 1992 eingesetzte hochfrequente Radioablation die
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beste Alternative, da Nebenwirkungen auf das umliegende Gewebe durch den
konzentrierten Alkohol oder auch die hohen Temperaturen der
Laserbehandlung (bis 240°C), nicht auszuschlieBen sind (Rosenthal D. I.
1995).

4) Konservatives Management mittels medikamentdser Schmerztherapie

Eine weitere Methode, das Osteoidosteom zu therapieren, liegt in der rein
medikamentdsen Behandlung (Kneisl J. S. 1992; llyas |. 2002). Da der Tumor
selbst keine Gefahr fir die Gesundheit des Patienten darstellt, sondern
lediglich der starke Schmerz zur Beeintrachtigung fiahrt, kann eine CUber
mehrere Jahre beibehaltende Einnahme von NSAR als alternative Therapie zu
einer Operation in Erwagung gezogen werden. Untersuchungen haben
gezeigt, dass im Mittel nach 2,75 Jahren die Einnahme der Medikamente
beendet werden kann und die Patienten schmerzfrei sind (Kneisl J. S. 1992).
Allerdings fUhrten gastrointestinale Beschwerden wie Ubelkeit, Magenulcera
und Durchfall als Nebenwirkung der NSAR in einer Untersuchung von llyas
und Younge bei 2 von ihren 11 Patienten zum Abbruch der Therapie (llyas I.
2002). Ferner scheint die lange Medikamenteneinnahme fur die Patienten
belastender, als ein rascher Eingriff mit sofortiger Schmerzstillung. Somit sollte
die medikamentése Behandlung des Osteoidosteoms Fallen vorbehalten
bleiben, bei denen eine Operation entweder wegen der prekaren Lage des
Nidus abgelehnt werden muss oder der Allgemeinzustand des Patienten sie
nicht erlaubt, bzw. dieser einer Operation nicht zustimmt (llyas 1. 2002).
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3.2) Das Osteoblastom

3.2.1 Ubersicht Krankheitsbild Osteoblastom:

Das Osteoblastom wurde 1956 von Jaffe und Lichtenstein unabhangig voneinander
erstmals beschrieben, zuvor war von Dahlin ein ,Giant Osteoid Osteoma® entdeckt
worden, bei dem es sich vermutlich ebenfalls um ein Osteoblastom handelte (Jaffe
H.L. 1956; Lichtenstein L. 1956) (Dahlin D. C. 1954).

An dieser Stelle soll zuerst der Unterschied zwischen dem Osteoblastom und
Osteoidosteom geklart werden: Das Osteoblastom dhnelt dem Osteoidosteom sehr,
es wurde urspringlich sogar als Riesen-Osteoidosteom bezeichnet (Dahlin D. C.
1954). Histologisch zeigen beide Lasionen aktive Osteoblasten, die verstarkt Osteoid
produzieren und ein sie umgebendes stark vaskularisiertes Stroma (Freyschmidt J.
1998). Wichtigstes Differenzierungsmerkmal fir den Kliniker ist dabei der gréBere
Durchmesser des Osteoblastoms: der Nidus ist definitionsgeman gréBer als 2 cm, es
wurden sogar Félle bis zu 11 cm Durchmesser beschrieben (Lucas D. R., Unni K. K.
et al. 1994), allerdings gibt es noch einige weitere Unterschiede zum Osteoidosteom,
so dass eine Abgrenzung sinnvoll ist: So weist das Osteoblastom eine geringere
Sklerosezone auf, da es weitaus schneller wachst und somit weniger reaktive
Umgebungsknochenneubildung initiiert. Das Wachstum des Tumors ist aggressiver.
Weiterhin ist die L&sion weniger schmerzhaft, als es beim Osteoidosteom
beschrieben ist, und zeigt eine héhere Rezidivneigung, wobei 95% der Rezidive erst
2 Jahre nach der Operation auftreten, viele erst nach 5 und mehr Jahren (Adler C.-P.
1998). Auch die andersartige Lokalisation (vermehrt in Wirbelsaule und Os sacrum)
ist ein Unterscheidungsmerkmal. Nach Dahlin sollte von einem Osteoblastom
ausgegangen werden, wenn der Durchmesser 1,5 — 2,0 cm Uberschreitet, nach Adler
soll ein Durchmesser gréBer als 3 cm Hinweis fir ein Osteoblastom sein (Dahlin D.
C. 1978), (Adler C.-P. 1998).

Sonderform aggressives Osteoblastom: Als eine Sonderform des gewdhnlichen
Osteoblastoms wird ferner das so genannte aggressive Osteoblastom unterschieden.
Dieses wachst aufféllig aggressiv und lokal infiltrierend und neigt selbst nach
sorgfaltigster chirurgischer Behandlung stark zu Rezidiven, jedoch ohne zu
metastasieren (Heuck A. 2001). Einzelne Berichte liegen vor, nach denen aggressive
Osteoblastome in Osteosarkome Ubergegangen seien (McLeod R. A. 1976). Adler
beschreibt das aggressive Osteoblastom als Tumor, der groBe Ahnlichkeit mit dem
typischen Osteoblastom hat, dessen klinischer Verlauf jedoch durch zahireiche
Rezidive gekennzeichnet ist, dessen R&ntgenbefund eine maligne Destruktion
anzeigt und dessen histologische Strukturen viele polymorphe Osteoblasten mit
pathologischen Mitosen enthélt (Adler C.-P. 1998). Das aggressive Osteoblastom ist
1976 von Schajowicz und Lemos (Schajowicz F. 1976) erstmalig beschrieben
worden und es sind bisher nur wenige Falle bekannt. Dabei fallen das hdhere
Durchschnittsalter der Patienten (34 Jahre) und die Hauptlokalisation an den langen
Roéhrenknochen der unteren Extremitaten auf. In jedem Fall muss eine Biopsie klaren
helfen, ob es sich nicht doch um ein Osteosarkom handelt (Schaser K. D., Bail H. J.
et al. 2002). Bei Sitz in der Wirbelsdule schlagen Frassica et al. vor, eine
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postoperative Bestrahlung (Radiatio) durchzuflhren, um die Rezidivgefahr zu senken
(Frassica F.J. 1986).

Haufigkeit:

Die Haufigkeit des Osteoblastoms liegt bei einem Anteil von 1 - 3,5% an den
gutartigen Knochentumoren, und ist damit noch seltener als das Osteoidosteom
(Dahlin D. C. 1978; Ghelman 1986).

Alters- und Geschlechtsverteilung:

Die Altersverteilung &hnelt der des Osteoidosteoms mit einer Haufung im
Jugendalter: 45% treten im 2. Lebensjahrzehnt auf, noch einmal 30% im 3.
Lebensjahrzehnt. Auch das Geschlechtsverhaltnis von 3:1 (Mannern : Frauen) liegt
im selben Bereich wie beim Osteoidosteom (Lichtenstein L. 1964; Huvos A.G. 1979).

Lokalisation:

Der hauptséachliche Sitz der Geschwulst ist die Wirbelsaule, in der allein tGber 40%
gefunden werden, wobei wie beim Osteoidosteom die Wirbelbégen und —fortsatze
am starksten betroffen sind. Weitere 30% sitzen in den langen Rd&hrenknochen
metaphysar oder diaphyséar, 15% in den kurzen Réhrenknochen. Andere Knochen
kénnen vereinzelt aber auch betroffen sein (Dahlin D. C. 1978; Heuck A. 2001). In
den Réhrenknochen wiederum kann das Osteoblastom sowohl intramedullar als
auch in der Kortikalis auftreten (Kawaguchi K., Oda Y. et al. 1998).

Symptome:

Auch beim Osteoblastom steht die Schmerzsymptomatik im Vordergrund, allerdings
sind Intensitat der Schmerzen und Besserung auf Aspirin und andere NSAR weniger
stark ausgepragt. Die Schmerzen treten zudem haufiger auch wahrend des Tages
auf und werden vom Patienten nicht ausdrlcklich in der Nacht beklagt, wie es fir das
Osteoidosteom typisch ist. Sie werden eher als dumpf und lokal begrenzt
beschrieben und sind Zeichen der Verdrangung und der Kompression benachbarter
Strukturen. Es kdénnen Schwellungen, Skoliosen und Bewegungseinschrankungen
beobachtet werden (Bloom M.H. 1969). Manchmal wird der Patient erst durch eine
pathologische Fraktur auf den Tumor aufmerksam. Bei vertebralem Befall kénnen
durch die Kompression von Nerven neurologische Ausfalle imponieren, so dass es
zu Gangstérungen durch Hinken oder Schmerzen im Ricken kommen kann.
Falschlicherweise kodnnen die Symptome zuerst auf eine Erkrankung der
Bandscheiben, z.B. eines Discusprolapses, hinweisen. Im schlimmsten Fall kébnnen
die neurologischen Ausfélle sogar bis zur Querschnittssymptomatik reichen, die je
nach Héhe des betroffenen Wirbels als Paraplegie oder Tetraplegie auftritt (Crabbe
W.A. 1962; Lichtenstein L. 1964; deSousa Dias L. 1973; Adler C.-P. 1998).

Diagnose:

Das Osteoblastom ist in der radiologischen Bildgebung besonders schwer zu
diagnostizieren, da es keine typische Erscheinungsform wie das Osteoidosteom hat,
daflr aber viele andere benigne und maligne Knochenerkrankungen simuliert. Im
Roéntgenbild bietet sich das Bild einer Osteolysezone mit einem groBen Nidus von
mindestens 2 bis zu ca. 10 cm Durchmesser, die partiell verkalkt oder verkndchert
sein kann. Eine Verknécherung weist auf eine langere Existenz des Osteoblastoms
hin. Meistens ist auch hier eine Sklerosezone um die Tumormatrix zu erkennen,
besonders bei kortikalem Sitz, aber nicht so ausgepragt wie beim Osteoidosteom. Es
ist damit weniger deutlich abgegrenzt zur Umgebung (Adler C.-P. 1998). Fehlt die
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Sklerose vollstandig, als Zeichen des schnellen expansiven Wachstums, dann ist das
Osteoblastom lediglich als ein unspezifischer lytischer Prozess zu erkennen. Auch
auf Malignitat hinweisende Periostreaktionen lamellarer und spikulérer Art oder ein
Codman’sches Dreieck sind moglich und kbénnen ein malignes Geschehen
vortduschen. Das Osteoblastom kann ebenfalls blasig imponieren und damit zur
Verdachtsdiagnose  aneurysmatische  Knochenzyste flhren oder fleckige
Osteolysezonen zeigen, die an maligne mottenfraBahnliche Lasionen erinnern
(Heuck A. 2001). Um ein aggressives Osteoblastom friihzeitig zu erkennen, muss im
Rdéntgenbild auf Zeichen eines infiltrierenden Wachstums geachtet werden. Auffallig
ware eine vom Tumor durchbrochene Kortikalis und Weichteilbeteiligungen mit
Schwellung oder Verdrangung umliegender Strukturen. Neben Réntgen und CT ist
deshalb auch - im Unterschied zum Osteoidosteom - die MRT zur Diagnostik zu
empfehlen, da sie die nicht-knéchernen Umgebungsstrukturen darstellen kann. Ein
Einbrechen des Tumors in das umgebende Gewebe kann mit der MRT so friihzeitig
entdeckt werden. Im Szintigramm wird eine starke fokale Anreicherung deutlich,
ahnlich wie beim Osteoidosteom — ein unauffalliges Szintigramm schliet beide
Tumore praktisch aus. Wegen der schwierigen Darstellbarkeit des Osteoblastoms
durch die Bildgebung ist ein wichtiger Hinweis immer auch durch die haufige
Lokalisation des Tumors in der Wirbelsdule gegeben. Nach Adler kann grundsatzlich
postuliert werden, dass ein ungewodhnlicher destruierender oder sklerosierender
Knochenherd in der Wirbelsdule eines Jugendlichen, der réntgenologisch gutartig
erscheint, als gutartiges Osteoblastom angesehen werden kann, bis der Befund
histologisch belegt oder widerlegt wird (Adler C.-P. 1998).

Differentialdiagnose:

Haufig muss zuerst eine Abgrenzung zum Osteoidosteom auf Grund der starken
Ahnlichkeit erfolgen. Hierbei muss die Ausdehnung der Lasion und die klinischen
Sypmtome verglichen werden. Allerdings bleibt die wichtigste Uberlegung immer, ob
es sich nicht um einen bdsartigen Prozess im Sinne eines aggressiven
Osteoblastoms oder sogar eines Osteosarkoms handelt. Hier muss immer eine
Biopsie gemacht werden. Ein friihes Rezidiv eines Osteoblastoms lenkt den Verdacht
auf Malignitat (Adler C.-P. 1998). Ein blasiges Erscheinungsbild in der
Réntgendarstellung kann an die aneurysmatische Knochenzyste erinnern und durch
ein Angiogramm unterschieden werden. Das Osteoklastom, ein an den Extremitaten
auftretender semimaligner Knochentumor der typische Riesenzellen enthalt und der
ebenfalls durch eine Osteolyse und Schmerzen auffallt kann durch eine Biopsie
ausgeschlossen werden.

Makromorphologie:

Der Tumor hat eine grau-braune und bei besonderem GefaBreichtum rote Farbe und
liegt in ovaler oder rundlicher Form in einer meist diinnen Sklerosezone eingebettet.
Aus den zahlreichen GefaBen kann das Osteoblastom bei der Entfernung stark
bluten. Der Tumor hat eine bréckelige Konsistenz und eine - abhdngig vom Grad der
Mineralisierung- unterschiedliche Harte. Zysten kdnnen ebenso vorliegen
(Schajowicz F. 1993).

Histologie:

Das Osteoblastom weist ein ganz &hnliches histologisches Bild auf wie das
Osteoidosteom, lediglich die Osteoidtrabekel sind breiter und langer. Neben
geformten Trabekeln liegen auch verstreute Osteoidablagerungen vor und die
vorliegenden Osteoklasten, Knochen abbauende Zellen, sind flr den osteolytischen
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Charakter der Lasion verantwortlich. Unterschieden werden muss jedoch das
aggressive Osteoblastom, das in der histopathologischen Untersuchung dicht
gepackte Ansammlungen von Osteoblasten mit atypischen Mitosen jedoch keine
Osteoidtrabekel zeigt (Revell P. A. 1979; Heuck A. 2001). Zum Osteosarkom grenzt
sich das Osteoblastom durch das unbedingte Fehlen von knorpeligem Gewebe ab.
AuBerdem findet sich kein sarkomatéses Gewebe und die Trabekel werden immer
von Osteoblasten gesdaumt, was beim Osteosarkom eine Ausnahme ist (Adler C.-P.
1998).

Therapie:

Bei unauffalligen Osteoblastomen gilt heute die Kirettage bis ins gesunde Gewebe
hinein als Therapie der Wahl. Es ist sogar von Heilungen nach unvollstandiger
Entfernung berichtet worden (Adler C.-P. 1998). Zusatzliche chemische Verédungen,
wie zum Beispiel mit Phenol, werden zwar teilweise empfohlen, um Rezidive zu
vermeiden (wie bereits im Kapitel Uber das Osteoidosteom beschrieben wurde)
(Frassica F.J. 1986). Allerdings ist bei der haufigen Lokalisation des Osteoblastoms
in der Wirbelsdule von einer Verédung des Tumors mit Zusatzen wie Phenol oder
Ethanol abzuraten, da die Nahe zu den Nervenzellen des Rickenmarks und den
Nervenwurzeln das Risiko birgt, hierdurch weitere Schaden am Gewebe auszulésen.
Zur Stabilisierung nach groBen Eingriffen kann eine Spongiosaplastik mit oder ohne
Osteosynthese notwendig werden (Schaser K. D., Bail H. J. et al. 2002).
Minimalinvasive Operationstechniken kommen beim Osteoblastom noch nicht in der
Routine zum Einsatz, da der Tumor wegen seiner gréBeren Ausdehnung nicht so
einfach Uberbohrt werden kann wie das kleine Osteoidosteom und weil bei einer
Lokalisation an der Wirbelsaule das Risiko, umliegende Strukturen zu verletzen, zu
hoch ist.

Eine radikalere Entfernung ist dagegen bei aggressiven Formen des Osteoblastoms
notwendig. Ist eine En-bloc Resektion des Tumors mdglich, sollte diese durchgeftihrt
und vom Pathologen im Resektat die Vollstandigkeit des Osteoblastoms bestatigt
werden. Bei der Lokalisation der Lasion im Wirbelknochen wird von Frassica eine
postoperative Radiatio empfohlen, um die Rezidivwahrscheinlichkeit zu senken
(Frassica F.J. 1986; Adler C.-P. 1998). Adler hélt die Radiatio dagegen flr nicht
empfehlenswert, da die spontane Transformation von Restgewebe in ein
Osteosarkom in seltenen Fallen beschrieben wurde (Adler C.-P. 1998).
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3.3) Aneurysmatische Knochenzyste (AKZ2)

Ubersicht Krankheitsbild Aneurysmatische Knochenzyste:

Der Begriff aneurysmatische Knochenzyste wurde 1942 von Jaffé und Lichtenstein in
einer Veroffentlichung zuerst gebraucht, die jedoch nur 2 Félle beschrieb. Zuvor war
das Krankheitsbild lange als Sonderform bereits bekannter Knochenlasionen
eingestuft wurde (Jaffé H.L. 1942). Endgultig durchgesetzt hat sich der Begriff jedoch
erst 1950, als Jaffe und Lichtenstein unabhangig voneinander weitere Falle
beschreiben konnten Laut der WHO-Klassifikation der Knochentumore (siehe Tab.
1.1) zahlt die AKZ zu den unklassifizierbaren Tumoren. Sie ist eine gutartige,
osteolytische Lasion mit einer haufig massiven Auftreibung, was ihr den Vergleich mit
einem Aneurysma eingebracht hat, ist stark vaskularisiert und besteht aus einer mit
Blut oder serdser Flissigkeit gefullten Kammer. Die Atiologie dieser Krankheit ist
noch nicht gesichert. Zusatzlich zur primaren AKZ werden auch immer wieder Félle
von sekundaren AKZ beschrieben. Dabei handelt es sich um AKZ, die reaktiv
entstehen, entweder zeitgleich mit einem anderen benignen oder malignen
Primartumor oder nach dessen erfolgter Behandlung im gleichen Knochenabschnitt
entstehen. Deshalb sollte bei der Diagnose einer AKZ immer auch ein anderer
benigner oder maligner Tumor ausgeschlossen werden (Biesecker 1970; Kransdorf
M. J. 1995; Adler C.-P. 1998). Die AKZ ist mit einer relativ hohen Rezidivrate
behaftet, so dass eine vollstandige Entfernung als Therapie durchgefiihrt werden
muss (Marcove R. C. 1995; Green J. A. 1997).

Aggressivitat:

Vergleicht man den Verlauf der Erkrankung fallt eine sehr heterogene Aggressivitat
der einzelnen Falle auf, die sich durch Unterschiede in der
Wachstumsgeschwindigkeit und im Rezidivrisiko niederschlagt. Die Aggressivitat der
AKZ lasst sich in verschiedene Stufen einteilen, wobei sich besonders die Einteilung
von Enneking flr die Aggressivitat benigner Knochentumore durchgesetzt hat
(Enneking W.F. 1985; Schaser K. D., Bail H. J. et al. 2002). Hierbei werden 3 Stadien
anhand ihrer lokalen  Ausdehnung, des klinischen  Verlaufs, der
Szintigraphieergebnisse, der CT/MRT Ergebnisse und der erforderlichen
Operationstechnik unterschieden (Abb. 3.1). Selten liegt bei der AKZ eine “latente
Lasion“ (entsprechend Stadium 1 nach Enneking) vor, haufig handelt es sich um eine
.aktive Lasion“ (Stadium 2 nach Enneking), aber auch ,aggressive Lasionen®
(Stadium 3 nach Enneking) werden beobachtet (Enneking W.F. 1985).
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Stadieneinteilung benigner Tumoren nach Enneking. (Mod. nach Freyschmidt)
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Der Anteil der AKZ an den benignen Knochentumoren betragt 1 % und ist somit eine
seltene Erkrankung (Ruiter D. J. 1977; Campanacci M. 1986; Vergel De Dios A. M.
1992).

Alters- und Geschlechtsverteilung:

Uberwiegend findet sich die AKZ im Kindes- und Jugendalter sowie bei jungen
Erwachsenen. Etwa 80% der Patienten sind unter 20 Jahre alt. Sie ist bei Kindern
unter 5 Jahren extrem selten (Kransdorf M. J. 1995). Frauen sind geringgradig
haufiger betroffen als Manner (Campanacci M. 1986; Adler C.-P. 1998).

Lokalisation:

Obwohl die AKZ in allen Knochen auftreten kann gibt es eine deutliche Haufung in
den Metaphysen der langen Réhrenknochen, wo mehr als 50% aller AKZ zu finden
sind. Im Becken werden etwa 12% und in der Wirbelsaule 12-30% aller AKZ
gefunden (Campanacci M. 1986; Lippman, Jallo et al. 1999; Gadre and Zubairy
2000; Yamamoto, Marui et al. 2000; Khoshyomn, Lew et al. 2002).
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Symptome:

Bei metaphyséarer Lage im langen Rdhrenknochen sind die vorrangigsten Symptome
lokale Schmerzen, Schwellung und Bewegungseinschrankung des nachstliegenden
Gelenks. Bei den schwéacher belasteten oberen Extremitdten macht oft erst eine
Spontanfraktur auf das Geschehen aufmerksam. Bei Sitz in der Wirbelsdule kann es
bis zum Zusammenbruch eines Wirbels kommen, oder es treten eine Kyphoskoliose
oder neurologische Ausfalle wegen Kompression angrenzender radikularer
Nervenbahnen auf. Die meisten Patienten suchen innerhalb der ersten 6 Monate
nach Beginn der Beschwerden einen Arzt auf (Windhager R. 1995).

Pathogenese:

Da bislang noch keine sichere Pathogenese bekannt ist, werden mehrere Theorien
zur Entstehung der AKZ diskutiert. Freyschmidt geht davon aus, dass es sich bei
dem Tumor um eine Missbildung der zu- und abflihrenden GeféaBe handelt. Dabei
entstehe eine Erhdhung des vendsen Binnendrucks wodurch es durch den
Druckanstieg sekundar zu einer osteolytischen - das heiBt knochenabbauenden -
Reaktion mit zunehmender VergréBerung der Lasion komme (Freyschmidt J. 1998).
Donaldson stellte anfanglich Theorien auf, wonach die Zysten auch durch eine
vorliegende Venenthrombose, UberschieBende Reorganisation eines Hamatoms
oder durch eine angeborene GefaBwandschwache entstehen kdnnten (Donaldson
W.F. 1962). Die breiteste Zustimmung findet aktuell jedoch die These, dass es sich
um eine Reaktion des Knochens auf ein akzidentelles Trauma oder auf eine Stérung
der Knochenstruktur durch andere Tumore handelt. Adler fand heraus, dass oft eine
vorangegangene lokale Schadigung des Knochenabschnitts in der Anamnese
gefunden werden konnte (Adler C.-P. 1998). Nach Kransdorf und Sweet lassen sich
in etwa einem Drittel aller Félle von AKZ vorbestehende Lasionen ermitteln
(Kransdorf M. J. 1995). Nach Biesecker finden sich sogar in 50% der AKZ andere
Tumore im betroffenen Areal, darunter besonders oft der Riesenzelltumor (Biesecker
1970; Campanacci M. 1986)).

Diagnose:

Die Diagnose der AKZ ist dadurch erschwert, dass ein typischer Befund in der
rontgenologischen Darstellung fehlt. Zusatzlich kann die AKZ eine Reihe anderer
Krankheitsbilder simulieren, wodurch die richtige Diagnose erst nach deren
Ausschluss gelingt.

Im Réntgenbild zeigt sich die AKZ als osteloytische meist exzentrisch gelegene
Lasion, die sich im fortgeschrittenen Stadium weit aus dem Knochen herausbuchten
kann. Dies wird als ,blow-out” Phanomen beschrieben und ist ein Charakteristikum
der AKZ. Der Knochen ist aufgelést, die Lasion erscheint deshalb leer. Bei
aggressivem und schnellem Wachstum wird haufig eine verdinnte Kortikalis, eine
sogenannte Kortikalisarrosion, beobachtet. Eine Randsklerose kann bestehen oder
auch fehlen. Sie ist Zeichen einer gewissen Konsolidierung und beginnt, wenn die
Zyste langsam wachst und sich die umgebende Knochenschale verdichten kann. In
fortgeschrittenen Stadien ist eine groBe Zyste zu erkennen, die sich eindrucksvoll bis
tief in die Weichteile hinein vorwdélben kann. Sie wird von einer dinnen
Knochenschale umgeben, die aus der abgehobenen Knochenhaut, dem Periost,
gebildet wird und auch als Neokortex bezeichnet wird. Im Inneren kdnnen sich einige
trabekuldre Verdichtungen befinden, die Zeichen neugebildeten Knochens sind
(Schaser K. D., Bail H. J. et al. 2002). An der Wirbelsdule wird haufig eine
Ausdehnung Uber mehrere Wirbelkérper beobachtet, was eine typische Erscheinung
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der AKZ darstellt und bei anderen benignen oder malignen Tumoren hdchst selten
vorkommt (Vergel De Dios A. M. 1992).

Bei der selten zur reinen Diagnose durchgeflihrten Darstellung der BlutgefaBe im
Angiogramm lasst sich die GréBenausdehnung der Geschwulst, besonders der
extraossare Anteil, darstellen. Die AKZ ist eine hypervaskularisierte Geschwulst,
weswegen Uberproportional viele GefaBe zu ihr hinfihren. Der blutig gefillte innere
Teil der Zyste farbt sich jedoch meist nicht an. Somit kann mit der Angiographie ein
maligner Tumor nicht ausgeschlossen werden, praoperativ jedoch die genaue
Ausdehnung der AKZ bestimmt werden, eine Information, die bei Lokalisation der
AKZ in der Nahe groBer GefaBe oder Nerven praoperativ wichtig sein kann. Im
Rahmen der Therapie kann mittels Angiographie ferner eine Embolisation - also
VerschlieBung - der zufiihrenden GefaBe erfolgen, um den Blutverlust beim
operativen Entfernen der AKZ zu verringern.

Im CT kann die Ausdehnung der Zyste, besonders intraossér, gut bestimmt werden.
Die Darstellung ist in komplexen Uberlagerten Knochenabschnitten sinnvoll, wo in der
gewlhnlichen Radiologie keine klare Abgrenzung der Strukturen maéglich ist. Im CT
Bild ist eine unterbrochene Kortikalis zu sehen, wobei das umgebende
Weichteilgewebe jedoch klar abgrenzbar bleibt. Dies ist ein Zeichen, dass das
Periost intakt ist und der Tumor nicht infiltrierend wachst (Kransdorf M. J. 1995).
Schulte halt ferner die praoperative MRT Untersuchung mit Kontrastmittel fir
hilfreich, um GréBe und Lage der Geschwulst und damit eine geeignete
stadiengerechte Therapie zu bestimmen (Schulte, Sarkar et al. 2000). Auch das MRT
Bild zeigt eine gut abgrenzbare Geschwulst, die an ihrer AuBenseite auch gelappt
oder blasig imponieren kann.

Die Skelettszintigraphie halt Schulte dagegen zur Diagnosefindung der AKZ flr
wenig nutzlich, da lediglich ein verstarkte Anreicherung zu erkennen ist, aber keine
spezifischen Hinweise auf eine AKZ hinweisen (Schulte, Sarkar et al. 2000). Hudson
fand bei Untersuchungen heraus, dass die GroBe der dargestellten L&sion in der
Szintigraphie bei 12% seiner Félle zu groB erschien (Hudson 1984).

Differentialdiagnose:

Zu unterscheiden ist die primare AKZ von der juvenilen Knochenzyste, die ihr in ihrer
Struktur mit Septen und flissigkeitsgefillten Hohlraumen réntgenologisch und auch
histologisch ahnelt. Desweiteren ist das maligne teleangiektatische Osteosarkom
abzugrenzen, welches etwa 5 mal haufiger als die AKZ auftritt (Bitzan P. 1995).
Hierbei sind auf die rontgenologischen Malignitatszeichen zu achten (siehe Kapitel
1.3). Die Abgrenzung intraossér als auch zu den Weichteilen ist hdufig unscharf und
Hinweis auf Malignitdt. Auch ein Riesenzelltumor muss differentialdiagnostisch in
Erwéagung gezogen werden, der sich im Rdéntgenbild ebenfalls als zystischer lytischer
Prozess zeigt, der meist Trabekel im inneren enthdlt und als typisches
.oeifenblasenbild“ bezeichnet wird. Die Histologie zeigt die charakteristischen
mehrkernigen Riesenzellen (Bitzan P. 1995; Adler C.-P. 1998).

Wichtig ist immer die Suche nach einem weiteren benignen oder malignen Tumor,
auf dessen Boden die AKZ als sekundare Lasion entstanden ist. Dabei handelt es
sich neben den Riesenzelltumoren um Chondroblastome, Osteoblastome, dier
erwahnten malignen Osteosarkome und seltener um juvenile Knochenzysten, eine
fibrése Dysplasie, eosinophile Granulome und nicht-ossifizierende Knochenfibrome
(Biesecker 1970; Marcove, Sheth et al. 1995).

34



Makromorphologie:

Es imponiert ein aufgetriebenes Knochenstick, welches aufgeschnitten die Zyste mit
meist mehreren durch Septen begrenzte Kammern zeigt. Sie sind oft mit Blutkoageln
oder blutig-seréser Flussigkeit geflllt. Die Wand besteht aus derbem periostalen
Bindegewebe, das verkndchert sein kann und den Tumor klar von seiner Umgebung
abgrenzt. In der Regel nimmt die AKZ bei ihrer Entdeckung bereits mehr als 50% der
Gesamtbreite des Knochens ein (Huvos A.G. 1979; Kransdorf M. J. 1995; Adler C.-P.
1998).

Histologie:

Im Mikroskop zeigen sich glattwandige Zysten, die - im Unterschied zu
Hamangiomen - nicht mit Endothel der BlutgefaBe ausgekleidet sind. Stattdessen
zeigen sich GefaBspalten in der bindegewebigen Wand, die aus zellreichem
Granulationsgewebe bestehen. Osteoklastdre Riesenzellen finden sich dazwischen.
Manchmal liegen auch Osteoidstrukturen mit angelagerten Osteoblasten vor, die
neues Osteoid produzieren. Hierbei muss besonders auf eine Abgrenzung zum
teleangiektischen  Osteosarkom geachtet werden. Auch ausdifferenzierte
Knorpelherde kénnen gefunden werden (Adler C.-P. 1998).

Therapie:

Bei primaren AKZ im Stadium 1 und 2 nach Enneking stellt die sorgféltige Kirretage
der Knochenhéhle mit nachfolgender autologer oder homologer Spongiosaauffillung
die Standardtherapie dar (Bitzan P. 1995; Green J. A. 1997; Schulte, Sarkar et al.
2000). Jedoch zeigen auf diese Weise behandelte AKZ hohe Rezidivraten, die je
nach Literatur von 10 bis 50% reichen (Biesecker 1970; Ruiter D. J. 1977,
Campanacci M. 1986; Vergel De Dios A. M. 1992; Kransdorf M. J. 1995). Um
Rezidive mit belastenden Folgeoperationen und langen Krankheitsverlaufen jedoch
zu verhindern, werden besonders bei der Behandlung aggressiver Verlaufsformen,
entsprechend Stadium 3 nach Enneking oder bei Rezidiven, radikalere
Therapieverfahren eingesetzt. Einerseits besteht die Mdéglichkeit zu unterschiedlich
umfassenden Knochenresektionen, wie z.B. der sogenannten marginalen Resektion
oder groBerer Knochenabschnitte bis hin zur en-bloc Resektion. Bei dieser wird
durch das Entnehmen von reichlich umliegenden Knochenanteilen um die Zyste die
Wabhrscheinlichkeit, das Gewebe vollstdndig entfernt zu haben, erhdht (Vergel De
Dios A. M. 1992; Schulte, Sarkar et al. 2000). Andererseits geht jedoch ein gréBerer
Defekt am Knochen mit erhéhter Morbiditat einhergeht und sollte mdglichst
vermieden werden. Neuerdings werden zusatzliche Methoden zur Verddung von
moglichem Restgewebe, welches sich nach der Kiirettage noch im Knochen befindet,
eingesetzt. Erfahrungen mit diesen sogenannten adjuvanten Therapien wurden
bislang in  Form der intraoperativen Phenol- oder Athanolapplikation,
Kélteanwendungen mit kryochirurgischen MaBnahmen wie flissigem Stickstoff oder
Hitzeanwendungen mit speziellem thermischem Knochenzement gesammelt. Durch
die zytotoxischen und thermischen Einwirkungen wird eine lokale Gewebsnekrose
mit Devitalisierung angrenzender Zellschichten erreicht. Auf diese Weise kann eine
primar intralasionale Resektion, also eine Kirettage, in einen quasi marginalen
Eingriff UberfGhrt werden, die Effizienz des chirurgischen Eingriffs also gesteigert
werden (Bitzan P. 1995; Schaser K. D., Bail H. J. et al. 2002). Bei einer
Untersuchung an 34 Patienten senkte sich laut Blitzan das Rezidivrisiko nach dem
Einsatz von 50-75%igem Phenol nach erfolgter Kirettage von 17,4% in der
Kontrollgruppe auf 0% in der Phenolgruppe (Bitzan P. 1995). Marcove behandelte
einen Teil seiner 44 Patienten intraoperativ zusatzlich mit flissigem Stickstoff im
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Rahmen einer adjuvanten Kryotherapie, wobei eine Rezidivrate von 18% gegenuber
59% in der Kontrollgruppe auftrat (Marcove R. C. 1995).

Ein weiterer Therapieansatz besteht in der angiographischen Embolisation der
zufihrenden GefaBe. Dabei wird mit einem Katheter lber ein peripheres Gefal bis
ins Tumorgebiet vorgegangen und hier die versorgende Arterie gesucht. Darstellbar
sind die GefaBe mittels rontgendichtem Kontrastmittel, welches Uber den Katheter
appliziert wird und Uber den ebenso das Einbringen des Materials zur Okklusion der
Arterie erfolgt. Nur wenn das GefaB sicher darstellbar ist, darf embolisiert werden,
um ein versehentliches Unterbinden der Versorgung gesunder Nachbarstrukturen zu
verhindern. Ziel ist es, eventuell nach der Kirettage noch im Knochen verbliebenes
Zystengewebe von der Blutversorgung abzuschneiden, so dass es nachfolgend
untergeht. Ein zusatzlicher Benefit bei der Methode ist der verringerte intraoperative
Blutverlust. In einer Erhebung von Green et al. traten keine Rezidive bei den 7 von
ihnen mit Embolisation und Kirettage behandelten Patienten auf (Cory D.A. 1989;
De Cristofaro R. 1992; Green J. A. 1997). Auch Falle von Heilung nach dem
alleinigen Verschluss des GefaBes, also ohne Durchflihrung einer Operation, sind
bekannt, bilden aber die Ausnahme und sind hdchstens in Gebieten, die einer
Operation nicht zuganglich sind, zu versuchen (Green J. A. 1997).

Ferner wurden seit den Anfédngen der Behandlung der AKZ Rdntgenstrahlen
eingesetzt, um inoperabel gelegene Zystenanteile zu zerstéren, waren aber
Einzelfallen vorbehalten und sind heute wegen der Gefahr des Ausbruchs maligner
Veranderungen im Gewebe obsolet (Nobler M. P. 1968; Marks R. D. 1976; Maeda M.
1989).

Auch wenn der Anteil erfolgreicher Behandlungen mit Adjuvantien in den
Veréffentlichungen in der Mehrzahl ist, gibt es doch auch Autoren, die wiederum von
gravierenden Nebenwirkungen berichten. So belegen einige Studien, dass z.B. nach
Kryotherapie spate Frakturen oder Nervenldsionenoder auftreten kénnen, oder ein
vorzeitiger Schluss der Wachstumsfuge nach deren Schadigung durch den Einsatz
mit Phenol auftreten kann. Bei der Embolisierung des zufihrenden GefaBes kénnen
dardber hinaus zu groBe Anteile des umliegenden gesunden Gewebes mit von der
Blutversorgung abgetrennt werden, so dass auch hier ein Schluss der Epiphysenfuge
oder Gewebsnekrosen bis hin zu Nervenschadigungen im Bereich der Wirbelsaule
auftreten kdénnen. Nach Bestrahlung des Tumors, einer sogenannten Radiatio,
werden sowohl ein Wachstumsfugenverschluss als auch vereinzelt Strahlensarkome
beobachtet (Nobler M. P. 1968; Marks R. D. 1976; Bitzan P. 1995; Marcove R. C.
1995; Green J. A. 1997).

Um einerseits dem Patienten eine mdglichst kleine Wunde zuzufligen, andererseits
aber auch die Rezidivgefahr durch eventuell verbleibender Anteile der AKZ so gering
wie mdglich zu halten, schlagt Enneking praoperativ ein genaues Staging vor, um
jeden Patienten abhangig von seinem individuellen Rezidivrisiko zu behandeln
(Tab.2, Seite 28): So rat er bei Vorliegen einer AKZ im Stadium 1 (latent) den Tumor
lediglich durch Kirettage zu entfernen, da hierbei die Rezidivgefahr sehr gering ist.
Im Stadium 2 sollte zusatzlich eine adjuvante nichtchirurgische Therapieform
hinzugefigt werden oder aber, wenn das nicht méglich ist, eine ausgedehntere
Entfernung von Knochensubstanz z.B. in Form einer marginalen Resektion
vorgenommen werden. Bei der aggressiven Form (Stadium 3) der AKZ empfiehlt
Enneking eine weitreichende Resektion, die sogar bis zur Mithahme einer
umliegenden Weichteilmanschette fihren muss (en-bloc Resektion), damit
nachfolgende Rezidive vermieden werden kénnen (Enneking W.F. 1985).
Untersuchungen geben ferner Hinweise, dass besonders junge Patienten unter 15
Jahren ein Rezidiv zu flrchten haben. Dies sollte bei der Therapie als auch bei den
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nachfolgenden Kontrollen bedacht werden (Tillmann B. P. 1968; Biesecker 1970;
Vergel De Dios A. M. 1992). Rezidive treten darlber hinaus meist innerhalb der
ersten 2 Jahre nach der Operation auf, ausgesprochen selten nach Ablauf von 4
Jahren und praktisch nie danach (Clough J.R. 1973). Nach Marcove et al. finden sich
keine Unterschiede im Rezidivrisiko zwischen primaren oder sekundaren AKZ
(Marcove R. C. 1995).
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3.4) Fibréser Metaphysérer Defekt (FMD) mit den Subklassen
Fibroser Kortikalisdefekt (FK) und nicht-ossifizierendes Fibrom
(NOF)

Ubersicht Krankheitsbild FMD:

Auch der fibrése Kortikalisdefekt und das nicht-ossifizierende Fibrom verdanken ihre
Begriffserschaffung und Abgrenzung gegentber anderen juvenilen Knochentumoren
den berihmten Forschern Jaffé und Lichtenstein (Jaffé H.L. 1942). Bereits 1942
pragten die Forscher die entsprechenden Bezeichnungen im Rahmen ihrer
grundlegenden Forschung auf dem Gebiet der benignen Knochentumore. Es handelt
sich um die haufigsten fibrésen Lasionen, die am Knochen auftreten (Schaser K. D.,
Bail H. J. et al. 2002). Auch wenn ihre klinische Bedeutung anders zu beurteilen ist
als die der bereits abgehandelten, sollen sie hier wegen ihrer Relevanz fur die
Differentialdiagnostik vorgestellt werden.

Pathophysiologisch sind die beiden Krankheitsbilder dabei verschiedene Stadien ein
und derselben Veranderung, des fibrésen metaphysaren Defektes. Bei exzentrischer
Lage in der harten AuBenschicht des Knochens, der sogenannten Kompakta, wird
dieser haufige Knochendefekt als fibroser Kortikalisdefekt bezeichnet. Hier tritt er
zeitlich gesehen zuerst auf. Ab einer Ausbreitung bis in den inneren Teil des
Knochens, der schwammartig aus Knochenbalkchen aufgebauten Spongiosa, wird er
dann als nicht-ossifizierendes Knochenfibrom bezeichnet. Dementsprechend wird
das frihe Stadium, der fibrése Kortikalisdefekt, besonders haufig im ersten
Lebensjahrzehnt beobachtet, wahrend die fortgeschrittenere Krankheitsform, das
nicht-ossifizierende Fibrom, in der 2. Lebensdekade ihre gréBte Haufung hat
(Freyschmidt 1981). Manche Autoren unterscheiden beide Krankheitsbilder auch
nach ihrer GroBe: Dietlein spricht von einem fibrésen Kortikalisdefekt bei einem
Durchmesser von bis zu 3 cm, aber von einem nicht-ossifizierenden Knochenfibrom
bei Defekten tGber 3 cm (Dietlein M. and Lorenz R. 1990). Da es sich mehr um eine
Ossifikationsstérung handelt, kann nicht von einem echten Tumor die Rede sein.
Stattdessen werden die beiden Defekte international gebrauchlich in die Klasse der
tumorahnlichen Knochenlédsionen eingereint (siehe Tab. 1.1). Wegen ihrer
Gutartigkeit und der Tatsache, dass in den meisten Fallen eine Spontanheilung
einsetzt und deshalb haufig von einer Therapie abgesehen werden kann, hat sich
auch der aus dem Englischen stammende Begriff ,leave — me — alone — lesion®, zu
deutsch ,lass — mich — in —Ruhe — L&sion* etabliert.

Haufigkeit:

Adler schéatzt den Anteil des nicht-ossifizierenden Fibroms an allen benignen
Knochengeschwilsten auf mindestens 30%. Jedoch wird nur ein geringer Teil davon
entdeckt, da haufig keine Symptome auftreten und viele FMDs nur als Zufallsbefund
in Réntgenbildern auffallen, welche aus anderen Grinden wie etwa einer
Knieprellung durchgefiihrt werden. So erklart sich der geringe Anteil von nur
ungefahr 5% an allen benignen Knochentumoren in den pathologischen Registern.
Um trotzdem eine Aussage Uber die Haufigkeit der FMDs treffen zu kdénnen, flhrten
Freyschmidt und Mitarbeiter 1981 deshalb eine Untersuchung an 2065 zuféllig
ausgewahlten gesunden Patienten im Alter von 1 - 20 Jahren durch und kamen
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hierbei auf eine Inzidenz von 1,8% in dieser Altersgruppe (Freyschmidt J. 1981).
Somit konnte belegt werden, dass der Anteil der FMDs an allen benignen
Knochentumoren weitaus hdéher sein muss, als eben die 5%, die nur die
diagnostizierten FMDs wiederspiegeln.

Alters- und Geschlechtsverteilung:

Der FMD wird fast ausschlieBlich in den ersten 3 Lebensjahrzehnten angetroffen,
wobei allein 70% der Patienten im 2. Lebensjahrzehnt stehen (Freyschmidt J. 1981).
Das mannliche Geschlecht ist etwa doppelt so oft betroffen wie das Weibliche
(Freyschmidt J. 1998). Nach Abschluss der Knochenwachstumsphase setzt rasch
eine Sklerosierung der L&sion ein, wodurch im R&éntgenbild das typische Bild
verschwindet. Die Diagnose kann dadurch schwierig werden (Dietlein M. and Lorenz
R. 1990).

Lokalisation:

Es handelt sich bei den FMD um eine Fehlentwicklung von Fibroblasten des Periosts.
Aus diesem Grund sind die Defekte exzentrisch gelegen, breiten sich aber, wie oben
beschrieben, durch das Knochenwachstum bis in zentrale Bereiche des Knochens
aus. Die bei Jugendlichen sehr haufige Knochengeschwulst liegt fast ausschlieBlich
in den Metaphysen der langen Réhrenknochen. Eine besonders starke Haufung wird
in der distalen Femurmetaphyse gefunden, so wie Uberhaupt die untere Extremitat
bei Freyschmidts Untersuchungen mit 96% am meisten befallen war (Freyschmidt
1981; Adler C.-P. 1998). Adler stellte den FMD auch in Kieferknochen sowie
vereinzelt in kurzen Rbéhrenknochen fest (Adler C.-P. 1998). Nach Freyschmidt sind
diese Tumore an kurzen Knochen und jene mit apophysarem Wachstum zwar
réntgenologisch und histologisch &hnlich, stellen jedoch eigene Entitaten dar und
werden besser mit Begriffen wie dem Xanthofiborom oder benignen fibrésen
Histiozytom beschrieben (Freyschmidt J. 1981).

Symptome:

FMD verursachen in der Regel keine Beschwerden. lhre Entdeckung geschieht meist
zuféllig, etwa durch eine Réntgenaufnahme, die aus anderen Griinden an gleicher
Stelle durchgeflihrt wurde. Spontanfrakturen sind selten und kommen nur bei sehr
groBen FMD vor. Leichte Schmerzen kénnen ebenfalls auftreten, sowohl in Form von
Druck- als auch Belastungsschmerzen. Selten auftretende stechende oder
brennende Schmerzen sollten jedoch immer Anlass zur genaueren Abklarung und
Vorsicht sein, da sich dahinter wahrscheinlich ein anderer Prozess verbirgt als ein
FMD (Arata M. A., Peterson H. A. et al. 1981; Freyschmidt J. 1981; Dietlein M. and
Lorenz R. 1990).

Pathogenese:

Mit Sicherheit handelt es sich beim FMD um eine lokale Ossifikationsstérung in den
Wachstumszonen des Knochens, nicht aber um eine echte Geschwulst (Adler C.-P.
1998). Schaser beschreibt ein gehauftes Vorkommen in der N&he von osséaren
Insertionen bestimmter Sehnen nahe der Wachstumsfuge der langen
Roéhrenknochen. Er vermutet eine Fehldifferenzierung der ortsstandigen Zellen zu
bindegewebeproduzierenden Fibroblasten, die dann statt dem bendétigten
Knochengewebe das weichere Bindegewebe herstellen. Der dadurch entstehende
Defekt wéachst im Rahmen des Langenwachstums des Knochens bis in die
Metaphyse. Selten kann er auch bis in die Diaphyse gelangen (Schaser K. D., Bail H.
J. et al. 2002). Ritschl findet diese Theorie in seinen Nachuntersuchungen von 81
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Patienten bestétigt, bei denen er auf der Suche nach der Pathogenese des FMD
retrospektiv die Lokalisation der Lasion und ihr Verhéltnis zu den Insertionsstellen
der Sehnen rekonstruierte. Er fand in allen Fallen eine direkte Beziehung zwischen
dem FMD und dem Einstrahlungsgebiet der Sehnen in das Perichondrium des
Epiphysenfugenknorpels, woraufhin er diese anatomische Konstellation fir eine
Voraussetzung zur Entstehung eines FMD halt (Ritschl P. and Karnel F. 1986). Auch
eine Pradisposition flr diese Erkrankung scheint belegt, da viele Patienten mehrere
FMD aufweisen bzw. mehrmals an einem solchen erkranken und ferner eine
familiare Haufung auftreten kann (Cunningham J.B. 1956). Jaffé und Lichtenstein
selbst hatten in diesem Krankheitsbild einen echten benignen Tumor vermutet, der
vom Knochenmarksbindegewebe ausgeht. Nachfolgend wurden weitere Theorien zur
Pathogenese aufgestellt, so z.B. von Hatcher, der eine GefaBstdérung in der
enchondralen Wachstumszone verantwortlich machte, oder von Cunningahm und
Mitarbeitern, die ein Trauma im Epiphysenfugenbereich als Erklarung fir die
Entstehung des FMD heranzogen (Hatcher C. H. 1945) (Cunningham J.B. 1956).

Diagnose:

Obwonhl die klinische Symptomatik unspezifisch ist und wenig zur Diagnosefindung
beitragt, kann der FMD oft allein durch sein typisches Bild in einer Réntgenaufnahme
sicher diagnostiziert werden (Schaser K. D., Bail H. J. et al. 2002). Beim nicht-
ossifizierenden Knochenfibrom zeigt sich ein zystischer, scharf umschriebener ovaler
Defekt mit Osteolysezone, der typischerweise einer Kortikalisseite anliegt und eine
oft wellige Randsklerose besitzt, die ihm ein traubenférmiges Aussehen verleiht. Die
Kortikalis ist meist erhalten, kann aber verdlinnt sein (Freyschmidt J. 1998). Sein
Durchmesser ist selten gréBer als 7 cm.

Dagegen erscheint beim fibrosen kortikalen Defekt die Kortikalis von auBBen her
arrodiert, die Lasion reicht nicht bis in die Spongiosa hinein, sie ist kleiner als das
nicht-ossifizierende Fibrom (Dietlein M. and Lorenz R. 1990; Schajowicz F. 1994). Mit
zunehmendem Alter sklerosiert der Defekt zunehmend (Dietlein M. and Lorenz R.
1990).

Freyschmidt nennt feste Kriterien anhand derer der FMD zu erkennen ist, um weitere
unnotige diagnostische Schritte zu verhindern: Dabei ist besonders auf die Lage in
der Metaphyse zu achten, mit enger Beziehung zur Kompakta der einen Seite des
Knochens. Altersabhangig ist der Defekt klein und in der Kortikalis gelegen oder bei
alteren Patienten groB und in die Spongiosa hineinreichend, aber selten umgekehrt.
Weiterhin ist der Defekt scharf und oft durch einen Sklerosesaum begrenzt
(Freyschmidt J. 1981).

Beim multiplen Knochenfiborom fallt manchmal die Ausrichtung anhand einer
gedachten Linie von der Epiphysenfuge zum entferntesten Defekt auf, an der die
Lasionen ,entlangwandern® (Leonard, Hart et al. 1958; Ritschl P. and Karnel F.
1986).

Das Szintigramm zeigt meist keine oder nur eine schwache Aktivitatsanreicherung im
Bereich der reaktiven Umbauzone des Periosts. Die Histologie ist ebenfalls eindeutig.
Durch CT und MRT st kein diagnostischer Gewinn zu erwarten (Dietlein M. and
Lorenz R. 1990).

Differentialdiagnose:

Meist ist die Diagnose eindeutig. GroBere FMD kénnen hin und wieder mit juvenilen
Knochenzysten oder Riesenzelltumoren verwechselt werden (Vitalli H. P. 1960). Eine
Systemerkrankung wie primarer Hyperparathyreoidismus und Osteofibrosis
deformans juvenilis sind auszuschlieBen, Meffert und Poppe fordern eine
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Abgrenzung gegeniber der monostotischen Form der fibrésen Dysplasie oder der
aneurysmatischen Knochenzyste (Meffert O. and Poppe H. 1973), auch eine
osteofibrose Dysplasie Campanacci oder eine Osteomyelitis kénnen einmal
Ahnlichkeiten aufweisen (Freyschmidt J. 1998). Gegenliber malignen Tumoren ist
wie immer Vorsicht geboten. Vor allem wenn die L&sion in Schaftmitte liegt,
auffallend groB3 ist oder eine unscharfe Begrenzung erkennen lasst, muss eine
Biopsie erfolgen (Freyschmidt J. 1998). Eine kortikale Metastase kann ebenfalls
einen FMD vortauschen (Dietlein M. and Lorenz R. 1990). Freyschmidt sieht auch
einen Anlass zur Probebiopsie gegeben, wenn eine Schmerzsymptomatik langer als
3 Wochen besteht oder wenn ein durchgeflihrtes Szintigramm positiv ist
(Freyschmidt J. 1981).

Makroskopie:

Der erbffnete Knochen zeigt braunliches bis gelbes, faseriges Bindegewebe mit
zystischen Hohlrdumen. Das Periost kann an manchen Stellen als Folge einer
reaktiven Periostitis ossificans deutlich verbreitert sein (Adler C.-P. 1998;
Freyschmidt J. 1998).

Histologie:

Der Defekt besteht aus faserreichem Bindegewebe, welches wirbelig und
geflechtartig angelegt ist, ohne Knochenstrukturen und mit nur wenigen BlutgefaBen.
Neben aktiven Fibroblasten mit groBen Kernen sind zahlreiche eher kleine
Riesenzellen ungleichmaBig im Defekigewebe verteilt. Reaktiv neu gebildete
Faserknochenbalkchen bilden die Randsklerose (Adler C.-P. 1998; Freyschmidt J.
1998).

Therapie:

Metaphysare Defekte brauchen gewdhnlich nicht behandelt zu werden, da sie meist
Zufallsbefunde sind und keine Beschwerden bereiten. Auch eine
Verlaufsbeobachtung oder gar Probebiopsie zum Ausschluss eines malignen
Prozesses ist laut Freyschmidt bei der oft klaren Symptomatik nicht nétig, da eine
Entartung nicht zu beflrchten ist und gewdhnlich der Defekt durch lokale
Remodelling-Vorgéange bis zum Wachstumsabschluss spontan ausheilt (Freyschmidt
J. 1998), (Schaser K. D., Bail H. J. et al. 2002). Lediglich bei seltenen
stabilitatsgefdéhrdenden AusmafBen der L&sion muss eine chirurgische Behandlung in
Betracht gezogen werden, um einer pathologischen Fraktur vorzubeugen. So wurde
von Arata et al.(Arata M. A., Peterson H. A. et al. 1981) eine Frakturgefahrdung ab
einer longitudinalen Ausbreitung von mehr als 33 mm, bzw. einem Querdurchmesser
von mehr als 50% des Knochens beobachtet (Arata M. A., Peterson H. A. et al.
1981). Therapie der Wahl ist dann eine komplette Ausrdumung der Lasion mit
autologer Spongiosaplastik. Die Heilungsrate ist hervorragend und zeigt keine
Rezidive (Hase T. 2000).

Eine maligne Entartung tritt nicht auf. Einige in der Literatur beschriebene Einzelfalle
konnten widerlegt werden, dabei handelte es sich wohl um Zufallsbefunde von FMDs
neben anderen malignen Tumoren (Kyriakos and Murphy 1981).
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3.5) Enchondrom

Ubersicht Krankheitsbild Enchondrom:

Das Enchondrom ist zwar ein haufiger Tumor, der hauptséchlich an den Handen
auftritt und aus reifem hyalinem Knorpel besteht. Da es meist langsam wachst, bleibt
es oft Uber lange Zeit symptomlos und wird erst durch Zufall im Réntgenbild entdeckt.
Auch pathologische Frakturen kénnen auf die Erkrankung aufmerksam machen. Das
Hauptaugenmerk sollte auf dem Ausschluss einer Entartung in ein malignes
Chondrosarkom liegen, wobei besonders die Lokalisation des Tumors entscheidende
Hinweise auf seine Dignitat liefert. So muss vor allem bei stammnahen
Enchondromen auf eine mogliche Entartung geachtet werden, weswegen diese
Tumore stets streng auf ihre GréBenzunahme zu Uberwachen sind (Adler C.-P.
1998). Ein eigenes Krankheitsbild ist die Enchondromatose, bei der multiple
Enchondrome vorliegen, die eine stark erhdhte Entartungstendenz aufweisen und
neben ihrer potentiellen Malignitdt die Gefahr der Knochendeformierung und
Bewegungseinschrankung bergen. Deshalb sollte bei der Diagnose Enchondrom
stets nach weiteren gesucht werden, um die beiden Krankheitsbilder streng
voneinander zu unterscheiden und dementsprechend zu behandeln. Man vermutet,
dass bis zu 1% der soltitaren Enchondrome maligne entarten kénnen (Erlemann R.
2001).

Haufigkeit:

Das solitare Enchondrom ist mit einem Anteil von 10-15% nach Freyschmidt und
19% nach Adler an den gutartigen Knochengeschwilsten ein haufiger Tumor
(Freyschmidt J. 1998). An der Hand ist es sogar der haufigste Knochentumor
Uberhaupt mit einem Anteil von 35-65% (Grunert J. 1995; Machens H.-G. 1997;
Rieger H. 2000).

Alters- und Geschlechtsverteilung:

Das Enchondrom kann in jedem Lebensalter beobachtet werden, eine leichte
Haufung wird in der 2. Lebensdekade beobachtet, wo etwa ein Viertel der Falle
auftritt. Eine Geschlechtsspezifitdt konnte nicht beobachtet werden (Machens H.-G.
1997; Adler C.-P. 1998; Giles D. W. 1999; Rieger H. 2000; Erlemann R. 2001).
Benigne monostotische Enchondrome wachsen nur im Kindes- und Jugendalter und
behalten ihre GréBe nach dem Wachstumsende bei. Bei fortschreitendem Wachstum
muss deshalb an ein Chondrosarkom gedacht werden. Ca. 1% der solitdren
Enchondrome kdnnen entarten (Erlemann R. 2001).

Lokalisation:

Hauptlokalisationsort der Enchondrome ist der Markraum der Metaphysen oder
seltener der Diaphysen. Allein Gber 50% der registrierten Falle kommen medullar in
den kurzen Réhrenknochen der Hande vor, weitere in denen der FiiBe (Machens H.-
G. 1997; Gaulke 2002). Adler fand die meisten Falle in den kdérpernahen
Fingergliedern, also den proximalen Phalangen der Hande (Adler C.-P. 1998; Takka
and Poyraz 2002). Auch Humerus und Femur sind mit einem Anteil von 28,4% als
relativ haufige Lokalisationen der Enchondrome zu nennen. Vor allem in dieser Lage
sind sie bei der Differentialdiagnose der zuvor abgehandelten benignen jugendlichen
Knochentumore von Bedeutung (Adler C.-P. 1998; Giles D. W. 1999). Im
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Handbereich ist das Entartungsrisiko sehr gering, auch Rezidive sind nach
vollstandiger Entfernung des Tumorgewebes selten. Dagegen sind die 2,8% der
Enchondrome in Rippen - selbst bei unauffalligem histologischem Befund - als
fakultativ _maligne einzustufen. In den langen R&hrenknochen gelten sie als
semimaligne, da sie schnell an GroBe zunehmen kdnnen, bis sie sich sogar Uber die
gesamte Schaftbreite ausdehnen. Zudem neigen sie nach der operativen Entfernung
viel starker zu Rezidiven, als dies bei den Enchondromen der Finger der Fall ist. Die
seltenen Enchondrome des Beckens sind laut Adler immer als maligne einzustufen,
auch wenn sich bei der histologsichen Untersuchung keine sicheren malignen
Strukturen finden lassen (Adler C.-P. 1998).

Symptome:

Bei den gutartigen, langsam wachsenden Enchondromen liegen oft keinerlei
Beschwerden vor. Eine pathologische Fraktur kann erstes Symptom sein oder auch
eine fUhlbare Schwellung, welche dem Patienten besonders an den Fingern frih
auffallt. Manche Patienten klagen auch Uber leichte Schmerzen. Meistens liegt dann
schon eine Infraktion der stark ausgedinnten Kompakta oder gar eine Fraktur vor.
Starke Schmerzen sind untypisch und missen den Verdacht auf einen anderen
Tumor lenken lassen (Rieger H. 2000; Erlemann R. 2001).

Pathogenese:

Nach der derzeitigen Vorstellung entsteht das Enchondrom als Folge einer Stérung
in der Wachstumsfuge, der Epiphysenfuge der langen Réhrenknochen. Als Atiologie
wird eine Verschleppung dysplastisch veranderter Chondrozyten aus dem
Epiphysenknorpel oder dem Periost in den benachbarten Knochen angenommen.
Ursache kann sowohl ein kongenitaler Defekt sein, als auch ein Trauma am
knorpelumgebenden Perichondrium der Wachstumsfuge (Erlemann R. 2001;
Schaser K. D., Bail H. J. et al. 2002). Die verschleppten Zellen bilden dann eine Art
Insel im ansonsten unauffélligen Knochen, aus dem sich das Enchondrom durch
weitere Zellteilung und Produktion des knorpeligen Bindegewebes entwickelt. Mit
dem Erreichen der Skelettreife stoppen sie ihr Wachstum in der Regel. Bei
fortschreitendem Wachstum muss an eine maligne Entartung gedacht werden.

Diagnose:

Die meisten Enchondrome kénnen anhand ihrer typischen Morphologie radiologisch
sicher identifiziert werden, besonders wenn sie in den Handknochen liegen. Im
Réntgenbild zeigen sie eine glatt begrenzte Osteolysezone, kénnen leicht lobuliert
sein und zeigen zum Teil einen schmalen Sklerosesaum. Haufig ist die Kompakta
ausgedinnt, es werden auch Periostschalen beobachtet, die den Knochen deutlich
auftreiben kdénnen. Verkalkungen kommen meist nur punktuell vor (Geirnaerdt M. J.
1997; Adler C.-P. 1998; Rieger H. 2000). Da gerade in den Handknochen mehrere
Herde auftreten kdnnen, sind im Rdntgenbild auch die benachbarten Knochenanteile
zu beobachten. In den langen Réhrenknochen der Extremitaten ist die genaue
Abgrenzung oft schwer zu erkennen, da im lockeren spongiésen Markraum nur
wenig Knochenmasse ist, um eine Grenzschicht zur nicht réntgendichten
Knorpelmasse in der Rdntgendarstellung zu bilden. Allerdings kénnen hier oft
Matrixverkalkungen im Tumorinneren beobachtet werden, die der Schllissel zur
Diagnose eines Knorpeltumors sind. Zusatzlich kann mit ihrer Hilfe auch die
Ausdehnung besser beurteilt werden. Schwierig jedoch bleibt die Abgrenzung zum
niedrig malignen, gut differenzierten Chondrosarkom. Bei Zweifeln hilft das MRT
weiter. Im T1-gewichteten Spin-Echo-Bild zeigt der Tumor eine gleiche Dichte wie die
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Muskulatur und ist somit als Aufhellung im Knochen zu erkennen. Zur Darstellung
hilfreicher ist die T2-Gewichtung. Das Enchondrom erscheint hier wegen seines
hohen Wassergehaltes — es besteht aus hyalinem Knorpel - als klar abzugrenzende
Verschattung, die den lobularen Aufbau gut erkennen lasst (Adler C.-P. 1998). Hat
der Tumor sein Kompartment Uberschritten, so gilt das als sicheres
Malignitatszeichen. Weitere Verdachtssymptome sind Schmerzen ohne sichtbare
Fraktur, Wachstum nach Skelettreife, Periostreaktionen ohne Infraktion und eine
enostale Arrosion der Kompakta zu mehr als 2/3 (Erlemann R. 2001). Geirnaerdt
vertritt die Meinung, dass jeder Uber 6-10 cm groBe Knorpeltumor als maligne
angesehen werden muss (Geirnaerdt M. J. 1997). Nach Kontrastmittelgabe ist eine
Anreicherung in der Peripherie zu beobachten, was auf die Kontrastmittelaufnahme
des vaskularisierten Bindegewebes zwischen den Lobuli zurtickzuflhren ist. Fallt die
Beurteilung schwer, muss eine Biopsie mit anschlieBender histologischer Beurteilung
durch einen Pathologen erfolgen (Adler C.-P. 1998).

Differentialdiagnose:

Differentialdiagnostisch kommen nach dem Ausschluss eines Chondrosarkoms
verschiedene gutartige, seltener bdsartige Tumore und tumorahnliche Geschwilste
in  Betracht. Darunter sind die wichtigsten  Chondroblastome  und
Chondromyxoidfibrome, intraossare Epidermiszysten, Riesenzelltumore,
Osteoblastome oder Knocheninfarkte (Rieger H. 2000).

Makroskopie:

Der Tumor ist lappchenartig strukturiert und besteht aus reifem hyalinen Knorpel.
Sein Aussehen wird als glanzendes, weiBliches weiches marzipanahnliches Gewebe
beschrieben, das zum Teil Blutungen und Verkalkungen zeigt (Adler C.-P. 1998;
Rieger H. 2000).

Histologie:

Im hyalinen Knorpelgewebe sind einzelne Knorpelzellen, die Chondrozyten,
eingestreut. Die Lappchen werden von einem bindegewebigen und geféBreichem
Stroma umgeben. Im Knorpel selbst sind keine GefdBe zu sehen, da er durch
Diffusion von den Randbezirken versorgt wird. Typischerweise zeigt der Tumor kein
permeatives Wachstum zwischen die Knochentrabekel hinein, sondern wird von
diesen umkleidet. In Gber 50% der Enchondrome fallen degenerative Strukturen auf,
wie Verkalkungen, Verknécherungen oder eine myxoide Degeneration. Diese fallen
in der radiologischen Darstellung auf und kénnen ein wichtiger Hinweis auf das
Vorliegen eines Knorpeltumors sein (Machens H.-G. 1997). Das niedrig maligne
Chondrosarkom weist allerdings eine sehr &ahnliche Histologie auf, so dass die
Chondrozyten sehr genau auf Malignitatskriterien wie eine hohe Mitoserate und
Kernpolymorphien untersucht werden missen. Auch der Réntgenbefund muss mit in
die Diagnosefindung einbezogen werden und auf moégliche Malignitatskriterien hin
untersucht werden (Adler C.-P. 1998; Wang, De Beuckeleer et al. 2001).

Therapie:

Die Therapie der Enchondrome richtet sich ganz nach Art und Sitz des Tumors. Es
wird kontrovers diskutiert, ob eine Entfernung von Enchondromen Uberhaupt
notwendig ist. Bei asymptomatischen Enchondromen der kurzen Réhrenknochen der
Hande und FlBe ohne Frakturgefdéhrdung und szintigraphische Aktivitat, empfehlen
einige Autoren eine abwartende Haltung (Noble and Lamb 1974; Schajowicz F.
1994). Es sollten dann aber Réntgenkontrollen in mindestens 6 monatigen
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Abstanden erfolgen, damit eine eventuelle Progression nicht Ubersehen wird. Ist
keine Wachstumstendenz erkennbar, werden die Grenzen nicht unschérfer, wird ein
mineralisiertes Tumorareal nicht durch eine Osteolyse ersetzt und ist keine
progrediente enostale Kompaktaarrosion sichtbar, besteht erst bei Einsetzen von
Schmerzen oder einer tastbaren Schwellung Handlungsbedarf (Wulle C. 1990;
Geirnaerdt M. J. 1997; Freyschmidt J. 1998; Giles D. W. 1999; Erlemann R. 2001).
Allerdings gibt es unter Handchirurgen auch die Meinung, dass jedes diagnostizierte
Enchondrom operativ versorgt werden sollte, damit eine Stabilitadtsgefahrdung und
maligne  Entartung ausgeschlossen werden kann. Zudem wird das
Operationsergebnis nach Ausrdumung der Enchondrome im Handbereich als meist
seht gut bis gut beurteilt (Machens H.-G. 1997; Rieger H. 2000). Bei der Operation
muss eine komplette Ausrdaumung des Tumors mittels Kirettage und eine
anschlieBende histologische Untersuchung erfolgen. Bei den meisten Defekten ist
eine Auffillung mit Spongiosa angezeigt und Therapie der Wahl (Bauer, Lewis et al.
1988; Kuur, Hansen et al. 1989; Tordai, Hoglund et al. 1990; Erlemann R. 2001).
Problematisch bleibt allerdings die zusatzliche Traumatisierung durch die Enthnahme
des Fillmaterials am Beckenkamm, wobei es zu Komplikationen wie Hamatomen
oder Infektionen an der Entnahmestelle kommen kann. Deswegen wird werden
zunehmend geeignete Ersatzmaterialien fir die autologe Spongiosa gesucht.
Knochenzement oder sterile Gipsplomben aus Calciumphosphat, die nach wenigen
Wochen resorbiert und durch Knochen ersetzt werden, sind in einigen Kliniken mit
guten Ergebnissen eingesetzt worden (Machens H.-G. 1997; Bickels, Wittig et al.
2002).

Zur Erhdéhung der Stabilitdt kann bei groBen Defekten postoperativ auch eine
Plattenosteosynthese durchgefiihrt werden, ist an den Handen jedoch kaum nétig.
Dort hat Rieger gute Erfahrungen mit der einfach durchfihrbaren twin-tape Methode
gemacht, wobei der langere Nachbarfinger als dynamische Schiene fungiert indem er
mit einem Tapeverband an dem operierten Finger fixiert wird (Rieger H. 2000).

Eine 1-2 jahrige Verlaufskontrolle mit Anfertigung von Réntgenbildern sollte ein
Rezidiv frih erkennen lassen. Sie sind jedoch bei sorgféaltiger Entfernung selten.
Machens berichtet bei seinem Patientenkollektiv von 1,7%, bei Rieger et al. sind es
4,3% (Takigawa K. 1971; Machens H.-G. 1997; Rieger H. 2000). Treten Rezidive auf,
wird eine en-bloc oder marginale Resektion empfohlen, da ein Wiederauftreten mit
aggressiverem Wachstum mdglich ist (Montero, lkuta et al. 2002). Zur Vermeidung
von Rezidiven werden ferner Adjuvantien wie Phenol oder die Stickstoff-Cryotherapie
erprobt, womit eine Sterilisation des kurretierten Gebietes von Enchondrominseln
erreicht werden soll. Allerdings sind laut Giles auch Komplikationen dieser
Anwendungen wie Gewebsnekrosen mit Heilungsverzégerung oder Schadigung von
Nerven und Wachstumsfugen zu berticksichtigen. Bevor eine endgultige Aussage
getroffen werden kann, bedarf es sicherlich gréBerer Fallzahlen, um die Vor- und
Nachteile der adjuvanten Therapie beim Enchondrom beurteilen zu kénnen (Giles D.
W. 1999).
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4) Auswertung der Patientendaten

4.1) Osteoidosteom

Zur Auswertung lagen die Daten von 16 Patienten vor, die sich zwischen 1983-2002
im Haunerschen Kinderspital zur Behandlung eines Osteoidosteoms vorstellten.

Altersverteilung:
Das Durchschnittsalter der Patienten zum Zeitpunkt der Diagnose betrug im
Durchschnitt 8,8 Jahre. Der jungste Patient, bei dem ein Osteoidosteom

diagnostiziert wurde, war 2 Jahre und 5 Monate alt, der dlteste 14 Jahre und 6
Monate.

Osteoidosteom

Patientenanzahl
S

0. - 4. 5.-9. 10. - 14. 15.-19.
Lebensjahr

Abb. 4.1.1: Altersverteilung der Osteoidosteome

Geschlechtsverteilung:

Von den 16 Patienten waren 13 (81,25%) mannlichen und 3 (18,75%) weiblichen
Geschlechts. Somit bestand ein Verhaltnis von 4,3 :1.
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Abb 4.1.2: Geschlechtsverteilung Osteoidosteom

Lokalisation:

Hauptlokalisationsort der Osteoidosteome waren die unteren Extremitaten, wo allein
13 (81,25%) Tumore ihren Sitz hatten. Am haufigsten war die linke Tibia mit 5 Fallen
betroffen, der zweithdufigste Sitz war der rechte Femur mit 4 Fallen. Bei einem
Patienten lag im Femur ein doppeltes Osteoidosteom vor. Von den im Femur
gelegenen Tumoren befanden sich 2 in der intertrochantdren Region und 2 im
Schaft, wo auch das doppelte Osteoidosteom lag. Am linken Femur fanden sich
weitere 2 Osteoidosteome. Eines lag ferner in der rechten Tibia, eines in der rechten
proximalen Fibula. Von den Osteoidosteomen, die nicht an der unteren Extremitat
lokalisiert waren, lag eines im linken distalen Humerus mit Kontakt zum Gelenkspalt,
eines im linken Daumenendglied, und eines in der rechten Skapula.

Abb. 4.1.3: Lokalisation Osteoidosteome
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Symptome und Anamnesedauer:

Der Zeitraum zwischen dem ersten Patientenkontakt im Dr .von Haunerschen
Kinderspital und der richtigen Diagnose lag im Mittel bei 13,2 Monaten. Dabei wurde
nur bei einem Patienten das Osteoidosteom auf Anhieb vom niedergelassenen Arzt
diagnostiziert, die anderen hatten bis zur Vorstellung im Dr. von Haunerschen
Kinderspital mehrere Arzte konsultiert und waren einer weitlaufigen Diagnostik
unterzogen worden. Bei dem sofort diagnostizierten Jungen lag das klassische
Symptom Nachtschmerz vor und der behandelnde Arzt erkannte im Rdéntgenbild
sofort einen fir das Osteoiosteom typischen Nidus.

Die langste Zeitspanne betrug 5 Jahre. Bei diesem Kind handelte es sich um einen
Jungen, der sporadisch auftretende Schmerzen im Knie und Schienbein beschrieb,
wobei sich das schlieBlich im Szintigramm gefundene Osteoidosteom weit proximal
vom angegebenen Bereich im Trochanter des rechten Femur befand. Zusétzlich lag
ein fir Osteoidosteome eher untypischer Belastungsschmerz vor. Die nachtlichen
Schmerzen dominierten aber auch in diesem Fall. Friihe Réntgenbilder von Knie und
Hifte zeigten keine kndchernen Veradnderungen. Spater trat noch eine
AuBenrotationsfehistellung des  betroffenen Beines mit einer leichten
Bewegungseinschrankung in der Hufte auf, sowie eine Dystrophie der
Oberschenkelmuskulatur als Folge der Schonung des schmerzenden Beines. Zu
bemerken ist ferner, dass das Kind zur Zeit des Auftretens der Symptome in
psychotherapeutischer Behandlung war und seine Beschwerden méglicherweise zu
Beginn als Ausdruck fir seelische Probleme gehalten wurden.

Ein anderes Kind wurde 3 Jahre lang mit dem Verdacht auf juvenile chronische
Arthritis falsch diagnostiziert. Die Beschwerden des Madchens waren eine starke
Bewegungseinschréankung der rechten Hulfte sowie ein dadurch verursachtes Hinken
und ein nach Belastung auftretender Schmerz, also keine typischen Symptome eines
Osteoidosteoms. Zusatzlich fiel eine Schwellung des Femurkopfes auf, was zur
Diagnose einer Coxitis, einer Entziindung des Hiuftgelenks fihrte. Daraufhin wurde
eine 8 Wochen lange Behandlung mit Anibiotika und spater mit NSAR begonnen. Im
Roéntgenbild war kein Tumor zu erkennen und ein angefertigtes MRT wies ebenfalls
auf ein entzlindliches Geschehen hin und stellte auch keinen Nidus dar. Erst nach
der Durchflihrung eines Szintigramms konnte ein Osteoidosteom im rechten Femur
in der Trochanterregion erkannt und anschlieBend mit der konventionellen
Tomographie bestatigt werden.

Ein beeindruckender Fall war der eines 9 jahrigen Patienten, der sich Uber ein Jahr
lang einer Reihe diagnostischer MaBnahmen unterziehen musste, als bei ihm nach
einem Sportunfall eine Bewegungseinschrankung und Schmerzen im linken
Ellenbogengelenk persistierten. Im Laufe von 14 Monaten wurden neben mehreren
Réntgenbildern 3 MRTs, ein Ganzkdrperszintigramm und schlieBlich eine Punktion
des Gelenks mit anschlieBender Arthroskopie durchgefiihrt. All diese
Untersuchungen gaben kein klares Bild von der Ursache der Erkrankung.
Letztendlich brachte ein CT mit 3D-Rekonstruktion ein Osteoidosteom zur
Darstellung.

Bei einem flnften verwirrenden Fall wurde erst ein Enchondrom vermutet, dass sich
den Chirurgen intraoperativ als Aneurysmatische Knochenzyste darstellte und
schlieBlich durch den Pathologen sicher als Osteoidosteom befunden wurde.

Bei drei Patienten traten die Beschwerden unmittelbar nach einem Trauma auf und
sie konsultierten den Arzt wegen deren Persistenz.

Bei einer Patientin mit Befall des Femurs wurde eine Hyperostose am betroffenen
Bein beobachtet, die sich in einer Beinlangendifferenz von 2 cm mit L&ngenzunahme
am erkrankten Bein darstellte.
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Nach den typischen Symptomen des Osteoidosteoms befragt, gaben 12 (75%)
explizit einen Nachtschmerz an, davon wiederum 8 (50%) eine Besserung desselben
mit NSAR.

Diagnostik:

Bei allen Patienten wurde mindestens ein Rdntgenbild angefertigt, allerdings flhrte
dies nur bei einem Patienten als alleinige Untersuchungsmethode zur
Diagnosefindung. Bei allen anderen Patienten wurden weitere Untersuchungen
angestellt, etwa ein konventionelles Tomogramm (2 Patienten) oder eine
Knochenszintigraphie (1 Patient), was dann zur richtigen Diagnose flhrte. Bei den
restlichen 12 Patienten erfolgten nach dem Rdntgenbild und der Szintigraphie
zusatzliche CTs, MRTs oder Probeexzisionen.

Abb.4.1.4 zeigt das Roéntgenbild eines Patienten mit Sitz des Osteoidosteoms im
proximalen Femur. Dabei wird deutlich, dass die Geschwulst durch eine
Verschattung, also eine hellere Zone, auffallt. Schwach lasst sich auch der Nidus als
dunkle glatt begrenzte Osteolysezone mit mittig liegendem sklerosierten Areal
erkennen. Eine Uberlagerungsfreie Darstellung gelang im Falle des Osteoidosteoms
in der Scapula mit Hilfe der konventionellenTomographie (1991), siehe Abb. 4.1.5.

s

Abb. 4.1.4a Abb. 4.1.4b
a.p. Réntgenaufnahme des seitliche Réntgenaufnahme des
rechten Femur rechten Femur
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Abb. 4.1.5
Konventionelle Tomographie in 4 Schichten der rechten Scapula

Bei 12 Patienten wurde ein Szintigramm zur Darstellung des Tumors durchgeflhrt, in
denen zwar immer eine Mehranreicherung zu erkennen war, jedoch die
Differenzierung zur Osteomyelitis nicht immer gelang, weswegen es bei 7 Patienten
auch nach der Untersuchung noch nicht zur endgultigen Diagnose kam. Abb. 4.1.6
zeigt ein typisches Szintigramm wie es bei einem Patienten unseres Kollektivs mit
Osteoidosteom im rechten proximalen Femur vorlag. Die Geschwulst zeigt sich
deutlich als kleine klar abgegrenzte Mehranreicherung. Die zu erwartende
Minderanreicherung in der sklerosierten Umgebung des Tumors ist in diesem Fall
nicht ausgepragt, wodurch das ,double-density-sign®, wie es flr Osteoidosteome
typisch ist, nicht auftritt. Deutlich wird auch die durch den Tumor verursachte
Verlangerung des Knochens, wodurch eine nicht unerhebliche Beinlangendifferenz
entsteht. Der Knochen ist zudem um das Osteoidosteom herum aufgetrieben und
verbreitert durch die reaktive Hyperostose.

Die symmetrischen Mehranreicherungen an den proximalen und distalen
Knochenenden sind die gut durchbluteten Epiphysenfugen und stellen keinen
pathologischen Prozess dar. An ihnen findet das Langenwachstum der noch im
Wachstum befindlichen Knochen statt. Mit der Verknécherung in der Pubertat endet
das Wachstum.
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Skelettszintigraphie mit Tc 99m - DPD
3hp.i
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Abb. 4.1.6
Skelettszintigramm mit Tc 99m-DPD, Aufnahme 3 Stunden nach Injektion

Bei 8 Patienten wurde ein CT durchgefiihrt, wodurch bei 5 von ihnen der Nidus und
somit das Osteoidosteom entdeckt wurde, darunter war in einem Fall sogar ein
zweiter Nidus zu sehen. Bei den anderen 3 Patienten zeigte das CT einen
unspezifischen Knochendefekt, der zwar auf einen Knochentumor benigner Art
hindeutete, jedoch keine genauere Differenzierung ermdglichte.

Eine Magnetresonanztomographie brachte lediglich bei 2 von 7 Patienten ein
aussagekraftiges Ergebnis zum Vorliegen eines Osteoidosteoms. In Abb 4.1.8 ist im
linken Femur lediglich eine diffuse Verschattung im Vergleich zur anderen Seite
festzustellen. Die Darstellung des Osteoidosteoms kann nicht gelingen, da die
Knochendarstellung im MRT keine feine Auflésung ergibt. Dagegen lasst sich ein
Weichteilprozess oder ein Durchbruch des Tumors ins Nachbargewebe
ausschlieBen.
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Abb. 4.1.7
MRT zur Darstellung des proximalen Femurs in der Frontalebene

Bei 12 Patienten wurde das Osteoidosteom schlieBlich in der Knochenkompakta
gefunden (75%), bei den restlichen 4 Patienten in der Knochenspongiosa, wo sie nur
eine zarte Sklerosierung verursachten, wahrend bei der Lage des Osteoidosteoms in
der Kompakta eine wesentlich deutlichere Randsklerose mit zum Teil spindelférmiger
Kompaktaverdickung zu finden war.

Therapie:

14 Patienten wurden mit einer Klrettage behandelt, davon 1 Patient zusatzlich mit
einer Spongiosaplastik bei Lokalisation am Daumenendglied mit Destruktion beinahe
des gesamten Knochens. Bei 4 Patienten wurde der Nidus durch eine intra-operative
Szintigraphie dargestellt und das entfernte Material daraufhin auf die Vollstandigkeit
des Nidus untersucht. In einem Fall wurde eine groBzlgige en-bloc Resektion
durchgefiuhrt, wobei der Nidus durch vorherige Markierung mit Kirschnerdrahten
gesichert wurde. Bei einem Patienten wurde lediglich eine Probeexzision zum
Ausschluss eines malignen Geschehens durchgefihrt und auch nach dem
histologischen Befund des Osteoidosteoms eine spontane Heilung abgewartet.

Die Krankenhausaufenthaltsdauer betrug zwischen 5 und 55 Tage, im Mittel 13,6
Tage. Zwei UbermaBig lange Aufenthalte waren bei den Rezidivpatienten auffallig,
namlich 40 und 55 Tage. Im ersten Fall waren 3 stationdre Aufenthalte wegen eines
zweimaligen Rezidivs erforderlich. Im zweiten Fall lasst sich der lange Aufenthalt
durch die besonders langwierige Diagnostik einerseits und des zusatzlichen
Auftreten eines Rezidivs andererseits erklaren. Zuerst befand sich der Patient 9 Tage
stationar fir eine ausfihrliche Diagnostik, nachdem bereits 4 Monate
Belastungsschmerzen im linken proximalen Femur beklagt wurden und mehrere
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Verdachtsdiagnosen wie die Hlftkopfnekrose oder ein maligner Knochentumor nicht
bestatigt werden konnten. Nachdem MRT und Skelettszintigraphie keine eindeutige
Diagnose ermdéglichten, wurde schlieBlich eine Probeexzision durchgefihrt, die
Hinweis fir eine chronische sklerosierenden Osteomyelosklerose ergab. Der Patient
lieB sich dann auswarts weiterbehandeln, wurde 11 Monate spater wieder
aufgenommen und diesmal ein Osteoidosteom diagnostiziert und operativ versorgt,
der stationare Aufenthalt betrug 16 Tage. 16 Monate spéter trat ein Rezidiv auf,
welches einen 25 tagigen stationdren Aufenthalt erforderte. Diese lange stationdre
Verweildauer trat durch eine unvollstandige Entfernung des Osteoidosteoms bei der
ersten Operation auf, die Nachresektion flhrte dann zu einer gravierenden
Stabilitdatsminderung wodurch die Anlage eines Fixateur extern erforderlich wurde.
Ohne diese Extreme betrug die durchschnittliche Liegezeit 8,8 Tage.

Verlauf / Rezidive:

Die Nachuntersuchungen lagen in einem Intervall von einer Woche bis 5 Jahre nach
der Operation. Die Patienten, die von weit her angereist waren, um sich an der
Universitatsklinik behandeln zu lassen, wurden in den ihrem jeweiligen Wohnort
naher gelegenen Krankenhdusern weiter versorgt. Im Mittel konnten so die Resultate
Uber 9,7 Monate verfolgt werden.

Nur bei 2 Kindern (12,5 %) entwickelte sich ein Rezidiv, in einem Fall sogar ein
zweites nach der Operation des ersten Rezidivs. Bei diesem Kind mit 2 Rezidiven
handelte es sich um den jangsten Patienten, der im Alter von 2 Jahren und 5
Monaten ein Osteoidosteom in der linken proximalen Tibia hatte, damals fiel ein
hinkender Gang auf und eine Verlangerung des kranken Beines um 1cm, des
weiteren eine Valgisierung von 15° und eine AuBenrotation des Unterschenkels
gegen den Oberschenkel. Der Tumor wurde zuerst mittels Kirettage entfernt und das
Bein mit einem Gips 4 Wochen ruhig gestellt. Noch 1 Jahr und 5 Monate nach der
Operation wurde im Kontrollréntgen eine gute Durchbauung festgestellt und eine
Beinlangendifferenz von immer noch einem Zentimeter mit einer Einlage
ausgeglichen. Nach 4 Jahren und 8 Monaten fielen dem Patienten erneut
Schmerzen, wieder im Bereich der Tibia auf, einhergehend mit einer Schwellung und
Druckschmerz. Das Rdntgenbild zeigte nur eine Sklerosierung, die anschlieBende
Tomographie jedoch das Rezidiv des Osteoidosteoms in der Kortikalis. Daraufhin
wurde der Patient erneut operiert, diesmal mit einer En-bloc Resektion eines
3x2x1cm groBen Knochenstlicks und zusatzlicher Kirettage der ventralen sowie der
dorsalen Anteile der Kortikalis. Bei der Nachuntersuchung 7 Monate spater war der
Patient subjektiv beschwerdefrei. Es bestand immer noch eine Beinlangendifferenz
von nun 1,5 cm mit leichtem Beckenschiefstand und eine AuBenrotationsfehlistellung
des Unterschenkels. Weitere 4 Jahre und 9 Monate spater stellte sich der Patient ein
drittes Mal mit gleichen Symptomen in der Sprechstunde vor, auch hier musste
erneut das Rezidiv diagnostiziert werden. Die weitere Behandlung wurde in einer
anderen Kilinik fortgefiihrt, so dass Uber den endgultigen Behandlungsablauf keine
Daten vorliegen.

Der zweite Patient, der ein Rezidiv aufwies, war ein bei Erstdiagnose10 "2 jahriger
Junge mit einem Ostoidosteom im proximalen Femur, der sich nach 1 % Jahren
erneut mit einem Osteoidosteom an derselben Stelle in der Ambulanz vorstellte. Der
Junge hatte nur 4 Monate nach der ersten Operation wieder nachtliche Schmerzen
bemerkt. Bei der ersten Operation war der Tumor mittels Abtragung der Kortikalis im
Bereich des makroskopisch in der Kortikalis erkennbaren Nidus und anschlieBender
Klrettage mit dem scharfen Loéffel erfolgt. Das abschlieBende Rdntgenbild zeigte
keine verbliebenen Anteile, histologisch konnte die Vollstandigkeit des Nidus jedoch
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nicht sichergestellt werden. Es kam zu einem Rezidiv, bei dessen Entfernung dann
eine En-bloc-Resektion eines 1,5 x 1,5 x 1,5 cm groBen Stiickes stark sklerosierter
Kortikalis  erfolgte. =~ Obwohl  abschlieBend im  Operationssaal  eine
Durchleuchtungskontrolle durchgefiihrt worden war, musste auf der Réntgenkontrolle
postoperativ ein verbliebener Nidusanteil festgestellt werden, der eine weitere
Operation nétig machte. Der entstehende groBe Knochendefekt musste zur
Sicherung der Stabilitdt dann mit einem Fixateur extern behandelt werden, der bei
gutem Heilungsverlauf nach 6 2 Monaten entfernt werden konnte. Der Patient wurde
nachfolgend 4 Jahre beobachtet, wobei sich auBer einer leichten Beinlangendifferenz
von 1 cm Verlangerung des erkrankten Beines ein gutes Ergebnis zeigte. Der Patient
war beschwerdefrei.

Eine weitere Komplikation fiel bei einem Madchen auf, bei dem 4 Monate nach En-
bloc-Resektion des Osteoidosteoms an der Tibiavorderseite im selben Bereich eine
Stressfraktur auftrat. Es handelte sich jedoch um kein Rezidiv des Tumors und das
Kind konnte konservativ mit einem Gipsverband zur Frakturbehandlung versorgt
werden.

Bei der Behandlung eines Osteoidosteoms im distalen Humerus blieb eine leichte
Bewegungseinschrankung im Ellenbogengelenk im Vergleich zur gesunden
Gegenseite. In der Extension war die Beweglichkeit um 10 ° und in der Flexion um
20° eingeschrankt. Der Patient klagte jedoch Uber keine Beschwerden.

Eine Beinldngendifferenz von 1,5 cm wurde in einem weiteren Fall mit einem
Sohlenausgleich behandelt.
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4.2) Das Osteoblastom

Im ganzen Beobachtungszeitraum stellte sich eine Patientin mit einem Osteoblastom
vor.

Alter:
Die Patientin war zum Zeitpunkt der Diagnose 10 Jahre alt.

Geschlecht:
Das Kind war weiblich.

Lokalisation:

Das Osteoblastom war in der Halswirbelsaule lokalisiert, wo es von der rechten
Bogenwurzel des 5. Wirbels ausgehend bis in die lateralen Anteile des Wirbelkdrpers
reichte. Der Processus articularis dexter inferior war ebenfalls vom Tumor
angegriffen. Zusatzlich wurden die Foramina intervertebralia IV / V und V / VI
rechtsseitig eingeengt und die Arteria vertebralis rechts vom Tumor nach ventral
abgedrangt. Der Nidus des Osteoblastoms wies einen Durchmesser von Uber 2 cm
auf.

Symptome und Anamnesedauer:

Das Kind litt 3 Jahre unter sich steigernden Schmerzen im Schulter- und
Nackenbereich und unterzog sich in der Zeit zahlreicher Untersuchungen und
Behandlungen, bis zuletzt die Diagnose Osteoblastom gestellt werden konnte.

Diagnostik:

Das Madchen suchte anfangs den Arzt wegen Schmerzen im rechten
Schulterbereich auf, der die vermeintlichen Verspannungen mit Massagen zu
therapieren versuchte. Als Uber Monate keine Besserung eintrat, wurde bei der
Patientin der Verdacht auf Rheuma gestellt, woraufhin sich eine Behandlung mit
Kortikosteroiden Uber 6 Monaten anschloss, die jedoch auch keine Besserung
erbrachten. Mittlerweile bildete sich bei dem Kind ein Schiefhals mit
Muskelminderung der betroffenen Seite aus. Auch eine neurologische Untersuchung
brachte keine pathologischen Befunde. Nach zwei Jahren lieferte ein Rdntgenbild
erstmals Hinweise auf einen Tumor in der Halswirbelsaule, welcher zuerst fir ein
Neurinom gehalten wurde, im daraufhin durchgefihrten MRT jedoch nicht bestatigt
werden konnte. Das Osteoblastom stellte sich als osteogener Tumor im MRT nicht
dar. Derweil keimte der Verdacht auf, es handle sich um eine Nervus accessorius
Kompression. Erst wurde die Exstirpation eines leicht vergréBerten Lymphknotens im
Halsbereich durchgefihrt, um eine mdgliche Tumorursache zu finden, nachfolgend
eine operative Neurolyse durchgeflihrt, die aber gleichwohl nicht zur Linderung der
Schmerzen flhrte. Auch eine Lumbalpunktion brachte keine Ergebnisse. Das
Schmerzgebiet breitete sich aus, wodurch das Kind eine dauernde
Schmerzmedikation von 3-4 Aspirin Junior am Tag erhielt. Die Patientin berichtete
nun auch zunehmend Uber Nachtschmerzen. Nach 3 Jahren wurde schlieBlich eine
stationdre Aufnahme fir eine grindliche Untersuchung vereinbart, wo Arzte aufgrund
eines Réntgenbildes erstmals an eine aneurysmatische Knochenzyste oder ein
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Osteoblastom dachten. Die Ergebnisse einer konventionellen Tomographie der HWS
sprachen fir ein Osteoblastom des 5. Halswirbels, mit einer Ausdehnung von 2 cm
im Durchmesser, welches glatt abgrenzbar und von einer zarten Randsklerose
gesaumt war. Zur Sicherung wurde eine Probeexzision durchgefiihrt, bei der als
Komplikation allerdings der Nervus accessorius beschadigt wurde und eine
Accessorius-Parese post interventionem bestehen blieb.

Histologisch wurde der Tumor ebenfalls eindeutig fir ein nicht-aggressives
Osteoblastom erklart.

Therapie:

Nachdem der Verlauf der Arteria vertebralis im Operationsgebiet durch ein MRT mit
Angiographiesequenz abgeklart wurde, verlegte man das Kind aufgrund des
prekaren Sitzes des Tumors mit rdumlichem Bezug zu groBen Nerven und GefaBen
in eine neurochirurgische Abteilung der Universitatsklinik und der Tumor konnte dort
erfolgreich operiert werden. Die Operation erfolgte Uber einen dorsalem Zugang, was
ein gutes Erreichen des Osteoblastoms erlaubte und keine weiteren Schadigungen
anderer  Strukturen hinterlieB. Nach einer Hemilaminektomie des 5.
Halswirbelkérpers konnte das Osteoblastom, welches makroskopisch gut sichtbar
war, bis in den Processus transversus verfolgt werden, wo auch ein Teil des Kanals
der Arteria Vertebralis entfernt werden musste. Das Gelenk sah von auBen
aufgetrieben aus und war eréffnet gefullt mit bréckeligem, rétlichem teils weichem
Gewebe. Die mit der Umgebung verbackene Schale des Tumors wurde sorgfaltig
entfernt.

Verlauf / Rezidive:

Das Kind war postoperativ schnell schmerzfrei. Allerdings blieb die ,Nervus-
accessorius-Lahmung“ mit Schiefhals, Schulterschiefstand und Atrophie des
Musculus trapezius weiterhin bestehen und konnte erst in den nachsten 5 Jahren
durch Physiotherapie und Ergotherapie gebessert werden. Am Ende der
Nachbehandlung war die Parese jedoch glicklicherweise komplett verschwunden.
Bei regelmaBigen Untersuchungen wurde die Stabilitait der Halswirbelsaule
réntgenologisch Uberprift. Insgesamt war das Ergebnis sehr zufriedenstellend.

4 Jahre nach der Operation wurde dann auf einem R&ntgenkontrollbild eine
Raumforderung im gleichen Halswirbel entdeckt. Man vermutete ein Rezidiv und
fihrte eine weitreichende Diagnostik mit MRT, Skelettszintigraphie und CT durch.
Hierbei stellte sich die Schwellung jedoch als Narbengewebe dar, welches sich
cranial bis zum caudalen Gelenkfortsatz des 3. Halswirbelkdrpers und caudal bis
zum restlichen Anteil des 5. Wirbelbogens ausdehnte. Nach einem weiteren Jahr, in
dem bei der Patientin keine Beschwerden auftraten, zeigte ein Kontrollrontgen keine
Progression, so dass ein Rezidiv ausgeschlossen wurde. Dies wurde noch bestatigt,
als sich die Patientin 9 Jahre nach der Operation wegen Kopfschmerzen und
Schwindel erneut im Krankenhaus vorstellte. Es war zu keinem Rezidiv gekommen,
die Kopfschmerzen stellten sich nach ausfuhrlicher Diagnostik als therapiebedtirftige
Migraneschmerzen dar. Ein Zusammenhang zum Halswirbelschaden konnte nicht
hergestellt werden.
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4.3) Die Aneurysmatische Knochenzyste

Zur Auswertung lagen die Daten von 12 Patienten vor, bei denen die Diagnose
Aneurysmatische Knochenzyste (AKZ) gestellt wurde.

Altersverteilung:

Die Patienten befanden sich im Alter zwischen 4 und 15 Jahren, als sie zur
Behandlung wegen einer AKZ aufgenommen wurden. Das mittlere Alter entsprach
damit 9 Jahren und 8 Monaten.

AKZ

Patientenanzahl

0. - 4. 5.-9. 10. - 14. 15.-19.
Lebensjahr

Abb. 4.3.1 Altersverteilung der Patienten mit AKZ
Geschlechtsverteilung:

5 der Patienten waren mannlichen und 7 weiblichen Geschlechts. Das entspricht
einem Verhaltnis von 1/ 1,4 oder 41,7 % Mannern gegeniber 58,3% Frauen.
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Abb. 4.3.2 Geschlechtsverteilung der Patienten mit AKZ

Lokalisation:

Der haufigste Sitz der AKZ waren die unteren Extremitaten, wo sich bei 6 Patienten,
also der Halfte aller Falle, die Geschwulst befand. Drei AKZ befanden sich in der
Tibia, zwei im Femur und eine weitere in der Fibula. An den oberen Extremitaten
wurden vier AKZ gefunden, darunter zwei im Humerus, eine in der Ulna und eine in
der Mittelphalanx von D3. Eine weitere AKZ wurde im 3. Lendenwirbel entdeckt und
eine im Acetabulum.

Somit waren 9 Félle (75%) in den langen Rohrenknochen lokalisiert, davon 7 in der
Metaphyse, eine im Ubergang der Epiphyse zur Metaphyse und eine Uberraschend
in der Diaphyse, was fir eine AKZ eher eine Seltenheit ist.
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Abb. 4.3.3 Lokalisation der AKZ

Anamnesedauer:

Die Anamnesedauer erstreckte sich in einem Bereich zwischen 0 und 4 Jahren,
wobei sich ein Mittelwert von 9,8 Monaten ergibt. Dabei waren bei 2 Kindern die AKZ
praktisch sofort richtig diagnostiziert worden, bei den meisten anderen waren 2 - 4
Monate zur Bestimmung der Tumorart nétig. Die extrem lange Anamnesedauer von
vier Jahren ist untypisch bei der AKZ und Iasst sich dadurch erklaren, dass das Kind
aus dem Ausland kam, wo mutmaBlich weniger diagnostische Md&glichkeiten zur
Verflgung standen. Lasst man diesen Fall auBer Acht, kommt man auf einen
Mittelwert von 6 Monaten. Durch die lange Anamnesedauer erreichte der Tumor eine
groBe Ausdehnung und konnte eindrucksvoll im Réntgenbild und in der CT
dargestellt werden (Abb 4.3.4 und Abb 4.3.5)
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Abb 4.3.4

a.p. Réntgenbild einer AKZ im Acetabulum links
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CT einer AKZ im Acetabulum links
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Diagnostik:

Bei einem Patienten wurde eine erstmalig auftretende pathologische Fraktur durch
eine juvenile Knochenzyste erklart und dementsprechend konservativ behandelt und
erst bei einer zweiten Fraktur an der selben Stelle 1 Jahr und 9 Monate spater die
wahre Natur der Zyste entdeckt.

Als fihrende Symptome beschrieben 50% der Kinder Schmerzen in dem Bereich, die
besonders bei Belastung auftraten, sowie eine tastbare Schwellung. Dies war bei der
Patientin mit der AKZ in der Fibula der Fall. Im Réntgenbild zeigte sich der in Abb.
4.3.6 abgebildeter Befund. Die aufgetriebene Schwellung imponiert 1&ppchenférmig.
Die Begrenzung ist glatt. Auch der zystenférmige Charakter, der zur Namensgebung
geflhrt hat ist im Réntgenbild gut verdeutlicht.
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Abb 4.3.6a Abb 4.3.6b
Seitliches Rdntgenbild AKZ a.p. Réntgenbild AKZ
linke Fibula linke Fibula

Ein weiteres Beispiel zeigt eine AKZ in der Mittelphanx D3 der rechten Hand (Abb
4.3.5). Hierbei war wegen der typischen Lage flir ein solches zuerst an ein
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Enchondrom gedacht worden. Erst histopathologisch wurde die Diagnose AKZ
gestellt.

Abb 4.3.5: a.p. Réntgenbild einer AKZ in der Mittelphalanx D3

In zwei Fallen machte erst eine pathologische Fraktur auf die Lasion aufmerksam, in
zwei anderen Fallen war eine eingeschrankte Beweglichkeit im angrenzenden
Gelenk auffélligstes Merkmal. Ein Kind beschrieb nur die Schwellung ohne
zusatzliche Beschwerden, bei einem weiteren Kind wurde die Diagnose zufallig im
Rahmen einer Réntgenaufnahme nach einem Trauma gestellt.

Bei einem Drittel wurde zum Ausschluss eines malignen Geschehens ein MRT
durchgefihrt, bei einem weiteren Drittel zusatzlich zum MRT ein
Computertomogramm verlangt. Bei 3 Patienten, die wegen des Verdachts auf
Enchondrom bzw. juvenile Knochenzyste operiert wurden, konnte letztendlich die
Diagnose AKZ erst durch die histologische Untersuchung gestellt werden. Bei einem
weiteren Patienten, der zur Biopsie eines vermuteten nicht-ossifizierenden Fibroms
da war, wurde Uberraschenderweise histologisch eine AKZ diagnostiziert. Bei diesen
Patienten war jeweils nur ein Réntgenbild angefertigt worden.

In einem Fall, wo wegen einer vorhandenen B-Symptomatik (NachtschweiB,
ungewollte Gewichtsabnahme, Fieber als Hinweis flr eine konsumierende
Erkrankung) der Verdacht auf einen malignen Tumor im Becken bestand, wurde zur
Sicherung der Diagnose noch ein Abdomen-Sonogramm erstellt, da man hier bereits
vorhandene Metastasen ausschlieBen wollte.

Bei einem Rezidivfall konnte durch eine Angiographie eine arterio-vendse
Malformation als Ursache der Zyste ausgeschlossen werden, zusatzlich musste
differentialdiagnostisch auch an ein teleangiektatisches Osteosarkom gedacht
werden, was sich in der Darstellung als neoplastisches Geschehen mit vielen neu

63



gebildeten GefaBen vermutlich herausgestellt hatte und somit ausgeschlossen
werden konnte.

Therapie:

Bei 8 von 12 Kindern (66,7%) wurde eine Kirettage durchgefiihrt. Zur Defektflllung
wurde 5 mal (41,6 %) eine Spongiosaplastik durchgefiihrt. In einem weiteren Fall
konnte die Stabilitdt des Knochens nach Kirettage und Spongiosaauffillung nur
durch eine Markraumnagelung mittels Nancy-Nageln erreicht werden.

Zweimal wurde mit einer En-bloc-Resektion behandelt, dabei wurde einmal der
proximale Teil der Fibula reseziert, wo das Periost bereits in das umgebende
Gewebe eingebrochen war. Das andere Mal wurde lediglich ein Stlck Kortikalis an
der Ulna mit der oszillierenden S&age in toto entfernt, da von einem nicht -
ossifizierenden Knochenfibrom ausgegangen worden war.

In einem weiteren Fall wurden nur Probeexzisionen durchgeftihrt, der Defekt hatte
aber nach 6 Monaten deutlich an GréBe zugenommen und musste erneut behandelt
werden.

Erwahnenswert war der Fall einer Patientin mit Befall des dritten Lendenwirbels: Das
15jahrige Madchen war 9 Jahre zuvor an einer aplastischen Anamie erkrankt und
hatte sich damals 2 Knochenmarkstransplantationen, einer Bestrahlungs- und
mehreren Chemotherapien unterziehen missen. Bei dem Tumor beflirchtete man
zuerst ein Sarkom der Wirbelsaule, zumal er im MRT ein infiltrierendes Wachstum in
die Rickenmuskulatur zeigte und eine beachtliche GréBe von 6 x 7 x 7,5 cm aufwies.
Die Entfernung des Tumors konnte nur subtotal erfolgen, da medial eine starke
Verwachsung mit den umliegenden Strukturen erfolgt war. Erst die
histopathologische Befundung sprach dann fir eine AKZ, insbesondere gab es
keinen Hinweis auf eine atypische Zellproliferation. Das Ergebnis wurde durch ein
zweites Institut bestatigt. Ein halbes Jahr spater waren die Tumorreste im MRT noch
zu sehen, jedoch kleiner geworden.

Die durchschnittliche Behandlungszeit der 12 Patienten im Krankenhaus betrug —
ohne Rezidivbehandlung - 8,3 Tage, wobei der kirzeste Krankenhausaufenthalt 3
Tage und der langste 14 Tage betrug.

Verlauf / Rezidive:

Die durchschnittliche Nachbeobachtungszeit der Patienten lag bei 8 Monaten
(zwischen 0 und 2 Jahren). Dabei kam es nur in einem Fall zu einem erneuten
Auftreten des Tumors (8,3 %), allerdings zu gleich 3 Rezidiven in Folge. Bereits 5
Monate nach der ersten Operation kam es bei einem Bagatelltrauma zu einer
pathologischen Fraktur im gleichen Bereich, wobei das daraufhin durchgeflihrte
Réntgenbild ein Rezidiv zeigte, mit deutlichen extraosséren Anteilen. Das
Angiogramm und ein erneut durchgefihrtes MRT sowie das CT lieferten keinen
Anhalt fur einen malignen Tumor oder eine andere Ursache, die das schnelle
Auftreten des Rezidivs hatte erklaren kénnen. Zur histologischen Sicherung wurde
praoperativ eine Probeexzision durchgeflhrt, es ergab sich aber kein Hinweis auf
einen malignen Tumor. Daraufhin wurde der Tumor erneut kurettiert und mit
kinstlichem Knochenersatz aufgefillt (Endobon®). Erneut fiel dem Madchen nach 10
Monaten eine Schwellung im Operationsgebiet auf, welche sich wiederum als Rezidiv
entpuppte. Daraufhin wurde der Bereich erneut, diesmal groBzigiger, nachreseziert.
Nur 2 Monate spater war die Zyste wieder gewachsen, eine noch ausgedehntere
Resektion mittels Klrettage wurde durchgefiihrt. Histologisch wurde dabei jedes Mal
die AKZ bestatigt.
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Komplikationen traten bei einem weiteren Patienten auf, bei dem die AKZ die
Wachstumsfuge des proximalen Humerus so beschéadigt hatte, dass der betroffene
Arm 2 cm Kirzer blieb als der gesunde.

Eine Sensibilitdtsstérung im Bereich des Nervus cutaneus femoralis lateralis, die
nach der operativen Entfernung der AKZ aus dem Lendenwirbel V auftrat, besserte
sich bei einer Patientin in den folgenden 6 Monaten.

Die Metallentfernung konnte bei dem Patienten mit der Nancy-Nagelung nach 10
Monaten komplikationslos erfolgen.
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4.4) Fibréser Metaphysérer Defekt (FMD)

Die Daten von 9 Patienten mit der Diagnose Fibréser Metaphyséarer Defekt (FMD),
welcher wiederum das nicht-ossifizierende Knochenfiorom und den fibrésen
Kortikalisdefekt beinhaltet, wurden ausgewertet.

Altersverteilung:

Die Patienten waren zwischen 5 Jahren und einem Monat und 14 Jahren alt, das
Mittel lag bei 8 Jahren und 8 Monaten.

FMD

Patientenanzahl
N

0. - 4. 5.-9. 10. - 14. 15. - 19.
Lebensjahr

Abb. 4.4.1

Geschlechtsverteilung:

Von den 9 Patienten waren 6 mannlichen und 3 weiblichen Geschlechts, das
entspricht 60% Mannern gegeniber 40%. Frauen. Jungen waren also 1,5 mal
haufiger von einem FMD betroffen als Madchen.
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Abb. 4.4.2 Geschlechtsverteilung FMD

Lokalisation:

Als bevorzugter Lokalisationsort erwiesen sich die unteren Extremitaten, wo alleine 7
der 9 FMD auftraten. Allein 4-mal war die Tibia betroffen ( 3-mal im proximalen
Bereich und 1-mal im distalen), 2-mal der distale Femur, ein mal die proximale
Fibula. Bei 2 Fallen befand sich der FMD an den oberen Extremitaten im proximalen
Humerus. Alle Defekte waren in den wachstumsfugennahen Bereichen der Knochen,
also in der Epi- oder Metaphyse zu finden. Unterscheidet man den FMD noch in
seine Unterarten, so errechnen sich 5 der 9 Félle als nicht — ossifizierende Fibrome
und einer als fibréser Kortikalisdefekt. In drei Féllen war die Unterscheidung aus den
Akten nicht zu ermitteln.
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Abb 4.4.3 Lokalisation des FMD

Anamnesedauer:

Die Diagnose war im Mittel nach 6 Wochen getroffen worden. Da jedoch eine starke
Streuung in den Werten vorlag, ist eine Einzelnennung sinnvoll: So konnte bei 7
Patienten sofort die richtige Diagnose gestellt werden. In einem Fall war eine Woche
zur Diagnosefindung ndétig, nachdem bei einer vorliegenden pathologischen Fraktur
im Réntgenbild eine juvenile Knochenzyste vermutet wurde, die sich histologisch
jedoch als FMD herausstellte. Die langste Anamnesezeit war ein ganzes Jahr und
erklart sich dadurch, dass der im Femur lokalisierte Tumor sich auf dem Réntgenbild
wie ein Enchondrom darstellte. Nachdem ein Jahr abgewartet worden war, fiel eine
VergréBerung des Prozesses auf, wodurch eine Entartung des vermeintlichen
Enchondroms nicht ausgeschlossen werden konnte. Ein durchgeflhrtes
Knochenszintigramm lieB die Vermutung auf ein Osteoidosteom zu. Erst der
histopathologische Befund klarte die Diagnose nicht — ossifizierendes
Knochenfibrom.

Diagnostik:

Das Hauptsymptom war in 5 Féllen eine Fraktur nach Bagatelltrauma (56 %). Bei 2
Kindern (22 %) waren die Grinde des Arztbesuches Schmerzen im Bereich der
Lasion, 2 weitere Falle (22%) waren Zufallsbefunde und wurden aus Réntgenbildern
gestellt, die aus anderen Griinden angefertigt worden waren.

Insgesamt bestand der diagnostische Aufwand in 5 Fallen nur aus einem
Roéntgenbild mit anschlieBender histologischer Sicherung des Ergebnisses (Abb.
444). In einem Fall wurde ein Tomogramm angefertigt, da ein abwartend
behandelter FMD plétzlich Schmerzen bereitete und auf diese Weise ein
Osteoidosteom ausgeschlossen werden sollte. Besorgte Eltern verlangten in einem
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Fall ein MRT zum Ausschluss eines malignen Geschehens. In einem Fall wurde ein
Sonogramm der umgebenden Weichteile angefertigt, nachdem durch Zufall in einem
Rdéntgenbild ein fortgeschrittener FMD entdeckt wurde, der bereits die Kompakta
destruiert hatte. Das durchgeflihrte Szintigramm wurde weiter oben im Text bereits
erwahnt und wurde bei dem Verdacht auf eine maligne Transformation des
vermeintlichen Enchondroms eingesetzt.

Abb. 4.4 4a:
Rdéntgenbild im a.p. Strahlengang eines
FMD im linken distalen Femur
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Abb. 4.4.4Db:

Roéntgenbild im lateralen Strahlengang eines
FMD im linken distalen Femur

Therapie:

Die Therapie bestand in 6 Fallen aus der baldmdglichsten Excochleation des
Defektes, da diese in 4 Fallen symptomatisch waren und in 2 Fallen eine akute
Stabilitdtsgefahrdung vorlag. In einem Fall mit pathologischer Fraktur wurde als
Erstversorgung ein Gilchrist-Verband angelegt und der gebrochene Arm so 2
Wochen ruhig gestellt, bevor ebenfalls eine Excochleation erfolgte. Eine Patientin
erhielt nach der operativen Ausrdumung eine Spongiosaplastik aus dem
Beckenkamm, da die Lasion praoperativ als Enchondrom diagnostiziert worden war
und dementsprechend behandelt wurde. Im Fall eines ausgedehnten Defektes des
Humerus war neben der Spongiosaplastik noch zusétzlich die Stabilisierung mittels
Plattenosteosynthese nétig.

Die durchschnittliche stationdre Behandlungszeit im Krankenhaus betrug 8,3 Tage,
wobei die Spannweite zwischen 4 und 15 Tagen lag, abhangig von der GréBe des
Defektes und somit auch der schwere des Eingriffs und der Lage des FMD. So
konnten die 2 Patienten mit FMD am Humerus schneller entlassen werden als die,
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welche erst wieder mit Gehhilfen nach Eingriffen an den unteren Extremitaten
mobilisiert werden mussten.

Verlauf / Rezidive:

Die Nachuntersuchungszeit lag in einer Zeitspanne von 0 bis 4 Jahren. Im Mittel
wurde der Verlauf 13,4 Monate Uberwacht. Dabei fiel auf, dass sieben der neun
Defekte innerhalb von 2- 4 Monaten konsolidierten und die Patienten beschwerdefrei
hinterlieBen. Die Réntgennachuntersuchungen zeigten eine gute Durchbauung des
ehemaligen Defektes, mit teils noch leichter Sklerosierung des Bereiches. Lediglich
bei einem Patienten dauerte die Ausheilung mehrere Jahre. Bei ihm war ein groBer
Defekt am proximalen und mittleren Humerus mit einer Osteosynthese und
Spongiosafiillung operiert worden. Bei der Metallentfernung nach 11 Monaten fiel
eine noch bestehende Hbéhle im Bereich der Platte auf und die Stabilitat des
Knochens war deutlich reduziert. Nach einem Monat der Ruhigstellung des
Schultergelenks und Oberarms mittels Desault-Verband traten erste zarte knécherne
Konsolidierungen ein. Der Heilungsprozess ging jedoch sehr zdgerlich von statten,
so dass auch 3 Jahre nach Behandlungsbeginn dem Jungen wegen der
persistierenden Frakturgefahr nur eingeschrankt Sport erlaubt werden konnte. Nach
4 Jahren jedoch war der Junge beschwerdefrei und der Defekt gut durchbaut, so
dass keine Einschrankungen fortbestanden. Bei einem weiteren Patienten mit Fraktur
am Humerus blieb nach der Operation noch eine StabilitdtseinbuBe, weswegen 6
Wochen lang eine Gipsschiene angelegt wurde. Der Frakturspalt konsolidierte erst
relativ zdgerlich. 2 2 Monate ,post operationem*“ war der Patient jedoch wieder voll
belastungsfahig und es bedurfte keiner weiteren Behandlung.
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4.5) Enchondrom

3 Kinder wurden im untersuchten Zeitraum wegen eines Enchondroms behandelt.

Altersverteilung:
Die Kinder waren 4, 11 und 12 Jahre alt, das ergibt einen Durchschnitt von 9 Jahren.

Enchondrom

Patientenanzahl

0.-4. 5.-9. 10. - 14. 15. - 19.
Lebensjahr

Abb. 4.5.1 Altersverteilung Enchondrom

Geschlechtsverteilung:

2 Patienten waren weiblich, einer mannlich. Somit ist die Verteilung 2:1 oder 67%
Madchen gegenlber 33% Jungen.

0 Madchen
B Jungen

Abb. 4.5.2 Geschlechtsverteilung Enchondrom
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Lokalisation:

Zweimal waren die Phalangen der Hande betroffen, in einem Fall traten gleich 2
Enchondrome in einem Finger auf, einmal in der Grund- und einmal in der
Mittelphalanx des 2. Fingers der linken Hand. Das andere solitare Enchondrom der
Hand trat am 4. Finger, ebenfalls an der linken Hand auf. Bei dem dritten Patienten
war das Enchondrom nicht an der typischen Stelle der kurzen Knochen der Hande
lokalisiert, sondern in einem langen Réhrenknochen gefunden worden, namlich in
der Metaphyse der distalen Tibia rechts, wo der Tumor oberhalb des AuBenkndchels
lag.

Abb. 4.5.3 Lokalisation Enchondrome

Symptome und Anamnesedauer:

In allen 3 Fallen wurde bereits beim ersten Arztbesuch die richtige Diagnose gestellt.
Eine Patientin war durch eine pathologische Fraktur in der Grundphalanx von D4
aufgefallen. Bei den anderen zwei Patienten war eine ertastete Schwellung der
Grund des Arztbesuches gewesen, darunter war bei dem Patienten mit Befall der
Tibia zusatzlich eine beginnende Valgusstellung des FuBes aufgefallen.

Diagnostik:
Von den betroffenen Knochen wurden bei allen Patienten Réntgenbilder angefertigt,
wodurch bei den 2 Patienten, bei denen die Tumore in den kurzen Réhrenknochen
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der Hande lokalisiert waren, die Diagnose als gesichert galt (Abb. 4.5.4). Bei der
Patientin mit Enchondrom in der Tibia wurde praoperativ eine kartilaginare Exostose
vermutet und erst postoperativ durch den histologischen Befund die endgtltige
Diagnose eines Enchondroms gestellt. Alle Enchondrome konnten somit histologisch
bestatigt werden. Weitere Untersuchungsmethoden kamen nicht zur Anwendung.

Abb. 4.5.4 Rdntgenbild der linken Hand

Therapie:

Bei allen Patienten wurde eine Kirettage durchgefihrt und das Gewebe
anschlieBend auf maligne Veranderungen untersucht. Bei dem Patienten mit der
Fraktur wurde die Hand als Erstversorgung fir 6 Wochen mit einem Gips
ruhiggestellt und erst nach der kndchernen Konsolidierung die Excochleation
durchgefliihrt. Die andere Patientin erhielt zur Fillung des groBen Defektes, den die
zwei Enchondrome hinterlassen hatten, autologe Beckenkammspongiosa
transplantiert. Die Operation des Enchondroms in der Tibia erforderte die Entfernung
der Fibula, damit der betroffene Abschnitt oberhalb des rechten Kndchels, dem
Malleolus, erreicht werden konnte. Sie wurde nach der Entfernung des Enchondroms
mit 3 Kirschnerdrahten wieder reimplantiert. Nach 6 Wochen konnte bereits eine
Metallentfernung durchgefihrt werden.

Die durchschnittliche Verweildauer im Krankenhaus betrug 4,3 Tage. Ein Patient
konnte ambulant versorgt werden, dagegen erforderte die Behandlung der Patientin
mit 2 Enchondromen in einem Finger und Spongiosaplastik einen 4tagigen
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Krankenhausaufenthalt. Die Patientin mit Fibularesektion und -reimplantation musste
5 Tage stationar zur Erstoperation und weitere 3 zur Metallentfernung bleiben.

Verlauf / Rezidive:

Die Nachbeobachtungszeit erstreckte sich im Schnitt auf 13 Monate. Der ambulant
behandelte Patient wurde vom Hausarzt nachuntersucht. Bei der Patientin mit
Spongiosaauffiillung wurde 9 Monate postoperativ noch eine leichte Schwellung der
Grundphalanx getastet, nach 2 Jahren war auch diese verschwunden und die
Patientin beschwerdefrei. Die zweite Patientin konnte nach der Fibularesektion 3
Monate lang das Bein nur teilbelasten. Nach 15 Monaten fiel eine
Beinlangendifferenz von minus 1 cm auf der operierten Seite auf, jedoch ohne
Beckenschiefstand oder Skoliosezeichen. Das Madchen war zu dem Zeitpunkt 12 V4
Jahre alt, so dass sich die Beinldngendifferenz, die durch die Schadigung der
Wachstumsfuge durch das Enchondrom und die Operation zu erklaren ist, nicht mehr
allzu sehr vergréBern sollte. Auch war das Sprunggelenk in seiner Beweglichkeit
nicht eingeschrankt. Die Patientin wurde ausdrlcklich auf das Risiko eines Rezidivs
mit der Mdglichkeit der Entartung hingewiesen und aufgefordert, bei erneuten
Beschwerden unverziglich zur Nachuntersuchung zu erscheinen.
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5) Diskussion

5.1) Osteoidosteom

Anamnesedauer und Diagnose:

Bei den Untersuchungen der Félle von Kindern mit Osteoidosteomen des hier
diskutierten Patientenkollektivs konnten die in der Literatur beschriebenen
Schwierigkeiten in der Diagnosefindung bestatigt werden. Es wurde in einem Fall
eine maximale Anamnesedauer von 5 Jahren gefunden, die nicht auBergewdhnlich
lang ist, in der Literatur sogar von Fallen mit bis zu 18 Jahren weit Ubertroffen wird
(Kayser M. 1988). Die durchschnittiche Anamnesedauer in unserem
Patientenkollektiv lag bei 13,2 Monaten, was den Angaben vieler Autoren entspricht.
So berichtet Campanacci etwa von durchschnittlich 14 Monaten Anamnesedauer bei
seinen Untersuchungen (Campanacci M. 1990).

Die Ursache dieser langen Anamnesezeiten liegt einerseits in der Seltenheit dieses
benignen Knochentumors: das Osteoidosteom macht nur 13% aller benignen
Knochentumore aus (Heuck A. 2001). Dies fUhrt dazu, dass auBer in spezialisierten
Zentren die Zahl der Patienten mit einem solchen Leiden sehr gering und die
Erfahrung im Erkennen der Krankheit somit niedrig ist. Zwar hat das Osteoidosteom
mit seinem haufig auftretenden Symptom Nachtschmerz und mit dem auffallig guten
Ansprechen auf NSAR eine spezifische Symptomatik, allerdings bekommt der Arzt
oft erst durch explizites Nachfragen nach diesen Zeichen diese wichtige Information
genannt, da sie Patienten als nicht besonders erwahnenswert erscheinen mag.
Deswegen sollten Arzte, die mit Kindern und Jugendlichen arbeiten, das
Krankheitsbild trotz seiner Seltenheit als mdgliche Ursache von Knochen- oder
Gelenkschmerzen als Differentialdiagnose zu vor allem malignen Ursachen in
Betracht ziehen. Beim Verdacht auf ein Osteoidosteom muss ein besonderes
Augenmerk auf im Rdntgenbild vorliegende Sklerosierungen geworfen werden, dem
frlhesten Zeichen eines solchen Tumors. Im Zweifelsfall kann eine
Computertomographie angefertigt werden, die den Nidus in der Mehrzahl der Félle
nachweist. Ein Knochenszintigramm kann sogar sehr kleine Osteoidosteome
darstellen, wobei der gefadBreiche Nidus als ein ,hot spot® in einem auf dem
Rdéntgenbild noch véllig unauffalligen Knochen auffallt. Nur so kénnen die langen
Anamnesezeiten langfristig verklrzt werden.

Bei unseren Patienten war lediglich in einem Fall eine sofortige Diagnose des
Osteoidosteoms erfolgt, wobei einerseits das Kind das Symptom Nachtschmerz
erwahnte und andererseits der Nidus im Rdntgenbild so deutlich zu erkennen war,
dass keine weitere Diagnostik nétig war. In weniger eindeutigen Situationen konnte
der Nidus nicht sofort entdeckt werden, so dass selbst bei den 75% der Patienten,
die einen Nachtschmerz angaben, die richtige Diagnose lange ausblieb. Auch das
Uberaus gute Nachlassen des starken Schmerzes bei Aspiringabe erwahnten 50%
der Patienten laut Dokumentation des behandelnden Arztes, eine Schlussfolgerung,
dass es sich aus diesem Grund womdglich um ein Osteoidosteom handeln kénnte,
erfolgte jedoch in nur einem Fall.
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Alters- und Geschlechterverteilung:

Die Pradisposition von Mannern gegeniber Frauen an einem Osteoidosteom zu
erkranken, konnte bei unserem - wenn auch kleinen und deshalb nur bedingt
aussagekraftigen - Patientenkollektiv bestatigt werden und war mit einem
rechnerischen Verhéltnis von 4,3 Jungen zu einem Madchen sogar noch
ausgepragter als bei anderen Statistiken (Campanacci M. 1990; Adler C.-P. 1998;
Campanacci M. 1999; Assenmacher S. 2000). Es konnte ferner deutlich die Haufung
der Félle im 2. Lebensjahrzehnt, also ab dem 10. Lebensjahr, festgestellt werden,
wobei 50% unserer Félle dieser Altersgruppe zugehérten. Ein Fall eines knapp 2 %
jahrigen Kindes, das bereits ein Osteoidosteom aufwies, ist eine Seltenheit, wenn
man die Zahlen aus groBen Untersuchungen betrachtet (Schajowicz F. 1994).

Lokalisation:

Haufigste Lokalisation des Osteoidosteoms war bei unseren Patienten mit Abstand
die untere Extremitat, wo Uber 80% der Tumore gefunden wurden. Damit Obertrifft
der Wert sogar entsprechende Angaben in der Literatur, wo von ungeféahr 60% die
Rede ist. Der laut Literatur haufige Sitz in der Wirbelsdule wurde bei unseren
Patienten nicht beobachtet. Weiterhin bestatigte sich, dass sich das Osteoidosteom
in jedem anderen Knochen auch zeigen kann, so sind bei uns als seltene Form die
Scapula und ein Daumenphalanx-Endglied zu nennen (Dahlin D. C. 1978; Adler C.-
P. 1998).

Die haufig in der Literatur beschriebene Projektion des Schmerzes - besonders bei
gelenknaher Lage - in die distal des Tumors gelegene Extremitdt erschwerte die
Diagnosefindung zum Teil erheblich. So klagte ein Junge 5 Jahre lang Uber
Schmerzen im Schienbein und Kniegelenk, ohne dass in den angefertigten
radiographischen Bildern ein Hinweis auf eine Lasion gefunden werden konnte. Bei
der Untersuchung der angrenzenden Knochenabschnitte war der Tumor dann
schlieBlich in der Trochanterregion des Oberschenkelknochens und damit weitaus
stammnaher gelegen, als es die Schmerzen hatten vermuten lassen. Es ist deshalb
besonders bei Kindern darauf zu achten, dass die angegebene schmerzende Stelle
weitrdumig der Diagnostik unterzogen wird. Auf dieses Phanomen bei Kindern weist
auch Adler ausdrticklich hin (Adler C.-P. 1998).

Therapie:

Entscheidend flr die erfolgreiche Therapie ist die vollstandige Entfernung des Nidus,
weshalb die genaue Lokalisation desselben in der zum Teil ausgedehnten
Sklerosezone ausgesprochen wichtig ist. Nur so kann sicher gegangen werden, dass
er bei der Operation vollstandig entnommen wird und das Risiko eines Rezidivs
gering ist. In der Literatur wird so etwa eine praoperative Markierung unter ginstigen
Bedingungen vor der Operation und durch den Radiologen, oder aber unmittelbar
praoperativ im Operationssaal durch den Chirurgen vorgeschlagen (Berning W.
1997). Dementsprechend wurde in den meisten Fallen der Nidus bei unseren
Patienten im Operationssaal mittels Durchleuchtung oder Knochenszintigraphie
geortet und anschlieBend mit einem Draht markiert. So wurde sichergestellt, dass der
Nidus auch tatsachlich im sklerosierten Knochenstlick enthalten war, welches
entfernt wurde. Dies gelang sehr gut, nur in einem Fall war der Nidus nicht im Exzitat
enthalten, was sich jedoch erst durch den pathologischen Befund herausstellte. In
der unmittelbar postoperativen Durchleuchtung im Operationssaal war dabei
falschlicherweise noch eine vollkommene Entfernung bestatigt worden. Diese
Fehleinschatzung machte eine Nachoperation einige Tage spater nétig. Ursache
mag hier die schlechte Ubersicht im durch die Operation strukturell stark veranderten
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Gewebe gewesen sein. Dieser Fall macht beispielhaft die Notwendigkeit der
genauen praoperativen Markierung des Nidus deutlich. Steinberg etwa halt die
praoperative szintigraphische Markierung des gut durchbluteten Nidus mittels
radioaktiver Nuklide fiir die sicherste Methode. So kann im Anschluss an die
Operation eine Uberpriifung auf Vorhandensein des Nidus im Exzitat und das Fehlen
von radioaktiver Aktivitat am Knochen mittels einer Aktivitatsmessung erfolgen
(Steinberg G.C. 1990).

Weiterhin ist die Diagnosesicherung durch den Pathologen wichtig, um eine
abschlieBende Sicherheit hinsichtlich der Dignitat und der Vollstdndigkeit des Nidus
zu erlangen. Dies ist bei unseren Patienten so durchgefihrt worden.

Die am haufigsten angewendete Operationstechnik bei unseren Patienten war bei 14
von 16 Patienten (88%) die Kirettage. In einem Fall wurde eine En-bloc-Resektion
durchgefihrt, in einem weiteren Fall lediglich eine Biopsie durchgefiihrt. Es traten
zwei Rezidive auf, beide bei Patienten, die eine Kirettage erhalten hatten. Die
Rezidive wurden jeweils durch eine En-bloc-Resektion entfernt, einer invasiveren
Technik, die aber eine hdhere Sicherheit gegenliber einem Rezidiv bietet. Die
Stabilitdt des Knochens war danach in einem Fall nicht gewéhrleistet, so dass ein
Fixateur extern angebracht werden musste, was eine typische Komplikation bei der
En-bloc-Resektion darstellt. In der Literatur gibt es zu den beiden Verfahren, der En-
bloc-Resektion einerseits und der reinen Kulrettage andererseits, gegensatizliche
Meinungen. Laut Assenmacher stellt die reine Kirettage eine inakzeptable Lésung
wegen der zu hohen Rezidivgefahr dar, weshalb er die En-bloc-Resektion favorisiert.
Zusatzlich sei die histologische Aufarbeitung nicht gewahrleistet, wodurch weiterhin
die Vollstandigkeit nicht mehr zu dokumentieren sei (Assenmacher S. 2000).
Dagegen bekréaftigt Leonhardt, dass eine Kirettage durchaus reiche. Die
Rezidivgefahr sei gering, wenn alle Anteile des Nidus vollstandig entfernt werden
(Leonhardt J. 2001).

Eine zeitlang war in der Literatur ein medikamentdser Therapieansatz mit NSAR
diskutiert worden, worunter sich die Tumore von selbst zurlickbilden sollen. Da
jedoch die Therapie mit oralen NSAR betrachtliche systemische Nebenwirkungen hat
und vom Patienten eine jahrelange Zeit der kooperativen Mitarbeit und Compliance
verlangt, entscheiden sich die meisten Arzte und Patienten fir die kurze,
wirkungsvolle und relativ nebenwirkungsarme operative Therapie. Da in unserem
Patientenkollektiv auch keine inoperablen Falle vorlagen, kam die medikamentdse
Alternative nicht zur Anwendung.

Ferner ist in nachster Zeit damit zu rechnen, dass sich die minimal-invasiven CT-
gesteuerten Verfahren weiter durchsetzen. Auf dem Gebiet konnten in den letzten
Jahren viele positive Erfahrungen gesammelt werden, wie auch die hohe Anzahl an
Veroéffentlichungen zu diesem Thema zeigt (Kneisl J. S. 1992; Adam G. 1995;
Rosenthal D. I. 1995; Frassica F.J. 1996; Berning W. 1997; Gangi A. 1998;
Campanacci M. 1999; Sans N. 1999; Assenmacher S. 2000; Bihler m. 2001). Dabei
steht besonders die geringere Morbiditat bei der perkutanen und CT-gesteuerten
Technik der Tumorentfernung im Vordergrund. Die Patienten klagen Uber weniger
Schmerzen, brauchen eine kirzere Narkose, eventuell kann die Entfernung sogar in
einer lokalen Anasthesie erfolgen. Weitere Vorteile sind eine verkurzte
Aufenthaltsdauer im Krankenhaus, schnellere Rekonvaleszenz, weniger Infektionen
und Wundheilungsstérungen bei kleinerem Wundgebiet. Uber die Rezidivraten nach
minimalinvasivem Eingriff gibt es bislang vielversprechende Berichte, die keine
Verschlechterung auf dem Gebiet sehen. Auch die Anwendung adjuvanter
MaBnahmen wie die Verddung des Nidus mittels Injektion von Ethanol, zusatzlicher
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Laserbehandlung oder hochfrequenter Thermoablation soll die Rezidivfreiheit des
Eingriffs weiter erhéhen.

Diese Methoden kamen bei unseren Patienten zwar noch nicht zur Anwendung, da
die Erprobung vorerst noch in einigen klinischen Zentren stattfindet.

Rezidivrate:

Die Rezidivrate bei unserem Patientenkollektiv lag bei 12,5 %, also bei 2 von 16
Patienten und liegt somit innerhalb der Norm (Arora, McLauchlan et al. 2003). Dass
Rezidive auch dann auftreten kénnen, wenn das Osteoidosteom sorgféltig entfernt
wurde, soll einer unserer Félle zeigen: Bei dem Patienten war der Tumor préaoperativ
sogar mittels Szintigraphie gesichert und markiert worden, war makroskopisch im
Knochenstiick im Ganzen erkennbar gewesen und wurde postoperativ quantitativ
durch erneute Szintigraphie der Gewebsstliicke gesichert. Die pathologische
Untersuchung bestétigte ebenfalls den Nidus im Praparat — allerdings nicht seine
Vollstandigkeit. So kam es nach 4 Jahren und 8 Monaten zu einem Rezidiv. Auch bei
der zweiten En-bloc-Resektion wurde sorgfaltig der markierte Bereich in der
Kortikalis mit der oszillierenden Sage herausgesagt und mit dem scharfen Loffel
zusatzlich weitraumig Material im Sinne einer Kirettage entfernt. Die Pathologie
versicherte diesmal sogar, dass der Nidus von allen Seiten von sklerosiertem
Material umgeben, also hdchstwahrscheinlich im Ganzen entfernt worden sei.
Jedoch wurde erneut nach 4 Jahren und 9 Monaten ein Rezidiv bemerkt. Als
mdgliche Ursache lasst sich diskutieren, ob es sich bei dem Tumor um ein
Osteoblastom gehandelt hat, welches zu spaten und wiederholten Rezidiven neigt.
Daflrr sprechen die als gering bezeichneten Schmerzen und ein eher untypischer,
undeutlicher Nidus im praoperativen Réntgenbild. Dagegen spricht der pathologische
Bericht, der ein typisches Osteoidosteom diagnostiziert. Dieses Beispiel zeigt gut die
oftmals schwierige Differenzierung zwischen diesen sehr &hnlichen Krankheitsbildern
sowie die sich daraus ergebenden Konsequenzen flr die Therapie.
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5.2) Osteoblastom

Anamnesedauer und Diagnose:

Das hier beobachtete Osteoblastom zeigte im Gegensatz zu gangigen
Beobachtungen einen ausgepragten Nachtschmerz, wie es eigentlich fir ein
Ostoidosteom typisch ist. Ebenso lag eine gute Schmerzlinderung bei der Gabe von
Aspirin vor. Laut Loizaga sollte beim Krankheitsbild des Osteoblastoms eine
Besserung der Symptome auf Aspirin jedoch im Unterschied zum Osteoidosteom
fehlen (Loizaga J. M., Calvo M. et al. 1993). An dieser Stelle muss sicherlich
diskutiert werden, ob es sich bei diesem Fall um eine mdgliche Fehldiagnose handelt
und statt eines Osteoblastoms ein Osteoidosteom vorlag. Als weiterer Anhalt ist der
grenzwertig groBe Durchmesser des Tumors zu nennen: Er maB 2 cm und befindet
sich somit genau in dem Bereich, den Adler als unterstes Limit flr ein mdgliches
Osteoblastom halt. Nach seiner Definition sollte nicht von einem Osteoblastom
ausgegangen werden, wenn der Nidus des Tumors 2 cm unterschreitet. (Adler C.-P.
1998) Letztendlich lasst sich diese interessante differentialdiagnostische Frage
jedoch rickwirkend nicht mehr untersuchen und muss bis zuletzt zweifelhaft bleiben,
da sowohl die réntgenologischen als auch histologischen Befunde flr die Diagnose
Osteoblastom sprechen. So fiel im Réntgenbild ein nur schwacher Sklerosesaum auf,
der gegen ein Osteoidosteom spricht und der Tumor erschien dadurch weniger gut
durch sklerosierten Knochen abgegrenzt. Er infiltrierte bereits mehrere umliegende
kndécherne Strukturen, was von einem schnelleren Wachstum zeugt, als dies bei
einem Osteoidosteom zu vermuten wére.

Dieser Fall veranschaulicht sehr gut, wie schwierig die Differentialdiagnose bei
diesen ahnlichen Krankheitsbildern sein kann, sind sich die beiden Tumore doch
sehr ahnlich.

Wichtig bleibt ferner die Abgrenzung zu einem aggressiven Osteoblastom, was in
unserem Fall ausgeschlossen werden konnte. Insbesondere die lange rezidivfreie
Nachbeobachtungszeit von 9 Jahren lasst keinen Verdacht auf ein aggressives
Osteoblastom fallen. Auch der histologische Befund, in dem kein Anhalt flr eine
Aggressivitdt des Tumors vorlag, war unauffallig. Andernfalls waren viele
pathologische Mitosen im Sinne eines schnellen Wachstums und auffallig
polymorphe Osteoblasten zu erwarten gewesen.

Auch im Falle des Osteoblastoms war die bendtigte Anamnesezeit mit 3 Jahren
ausgesprochen lang. Uber 3 Jahre war in den angefertigten Rontgenbildern kein
Tumor zu erkennen, was an der starken Uberlagerung durch Knochenabschnitte der
umgebenden Wirbel gelegen haben kann. Erst durch eine Tomographie konnte das
Osteoblastom Uberlagerungsfrei dargestellt und richtig diagnostiziert werden.
Geradezu beispielhaft fir das Osteoblastom oder das Osteoidosteom beklagte die
Patientin durch die neurologische Kompression ausgeléste Muskel- und
Rlckenschmerzen, nach Jahren bildete sich sogar eine Fehlhaltung in Form eines
Schiefhalses aus, ein Phanomen, welches bei Osteoblastomen und
Osteoidosteomen haufig nach langer Krankheitsdauer gesehen werden kann. Ein
tragischer Aspekt ist sicherlich auch die Verletzung des Nervus accessorius durch
die durchgeflhrte Probebiopsie, welche beim Verdacht auf ein Osteoblastom oder
Osteoidosteom nicht nétig gewesen ware.
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Alters- und Geschlechterverteilung:
Eine statistische Aussage hinsichtlich des Alters und des Geschlechts der Patientin
mit dem Osteoblastom Iasst sich wegen des einzelnen Falles nicht treffen.

Lokalisation:

Typischerweise lag der Sitz unseres untersuchten Osteoblastoms in der Wirbelsaule,
wo laut Literatur 40% dieser Tumore gefunden werden. In unserem Fall war die
Bogenwurzel des 5. Halswirbelkdrpers betroffen, ein ebenfalls typischer
Entstehungsort fur Osteoblastome, die ihren Ausgang meist nicht im Wirbelkérper,
sondern in den angrenzenden Anteilen, den Wirbelbégen und deren Fortsatzen,
haben. Weiterhin war die den Nidus umgebende Sklerosierung nur schwach
ausgepragt, was ein weiterer wichtiger Hinweis auf das Vorliegen eines
Osteoblastoms sein kann, da Osteoidosteome auf Grund des langsameren
Wachstums eine starke Verknécherung aufweisen (Crabbe W.A. 1962; deSousa
Dias L. 1973; Adler C.-P. 1998).

Die NidusgréBe von 2 cm ist als grenzwertig klein fir ein Osteoblastom anzusehen.

Therapie:

Zur Operation des Defektes lasst sich festhalten, dass eine sorgféltige Entfernung in
Form einer Hemilaminektomie, also eine Exstirpation des gesamten tumortragenden
Knochenabschnitts, durchgefihrt wurde, was wegen der héheren Rezidivgefahr beim
Osteoblastom noch wichtiger als beim Osteoidosteom ist. Die Operation wurde in
einem neurochirurgischen Zentrum von erfahrenen Arzten auf dem Gebiet der
Wirbelsaulenchirurgie durchgefiihrt, so dass es durch die Operation zu keiner
Schéadigung von umliegenden GeféaBen und Nerven kam.

Die lange Nachbeobachtungszeit von 9 Jahren spricht trotz der haufig beobachteten
mehrere Jahre dauernden Zeitspanne bis zum Auftreten eines Rezidivs dafir, dass
unsere Patientin nachhaltig geheilt wurde.

Durch eine umfassende Versorgung des Kindes mit physiotherapeutischen
MaBnahmen konnten selbst die muskularen und neurogenen
Bewegungseinschrankungen wieder behoben werden, so dass am Ende der
Therapie ein ausgesprochen gutes Ergebnis vorlag.
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5.3) Aneurysmatische Knochenzyste (AKZ2)

Anamnesedauer und Diagnose:

Die Anamnesedauer war mit 6 Monaten durchschnittlich lang. Hierbei ist zu
erwahnen, dass in den Fallen in denen die AKZ nicht sofort diagnostiziert wurde
zuerst ein anderer Tumor vermutet wurde, wie zum Beispiel eine haufiger auftretende
juvenile Knochenzyste oder ein nicht-ossifizierendes Fibrom. 3 Patienten wurden
wegen des Verdachts auf andere benigne Knochentumore sogar schon operiert und
erst der pathologische Bericht deckte die AKZ als Ursache auf. Das bestatigt die
Feststellung, dass AKZ zu Beginn keine charakteristische Darstellung im Rdntgenbild
haben, sondern eben anderen Tumoren gleichen. Schmerzen und eine tastbare
Schwellung sind bei der schnell expandierenden AKZ gleichermaBen haufig
genannte Grinde der Arztkonsultation. Bei 3 Féllen trat eine pathologische Fraktur
auf, eine haufige Erstmanifestation der AKZ.

Wichtig bleibt immer die Suche nach einem eventuell malignen Prim&rtumor, da eine
AKZ eben auch als Sekundartumor neben einer anderen Geschwulst entstehen
kann. Vor allem der Ausschluss eines lokalen Osteosarkoms muss erfolgen. In
unseren Fallen und besonders bei der Patientin mit der rezidivierenden AKZ konnte
ein weiterer Tumor postoperativ histologisch ausgeschlossen werden. AuBerdem
waren ein MRT, eine CT und eine Angiographie nach der Diagnose des ersten
Rezidivs und vor der Rezidivoperation angefertigt worden, um Malignitatszeichen zu
erkennen. Vor der Operation des Rezidivs wurde ferner eine Probebiopsie
angefertigt, die jedoch die AKZ bestatigte und keinen Anhalt flr einen malignen
Tumor gab

Alters- und Geschlechterverteilung:

Sowohl die Altersverteilung mit der Haufung im zweiten Lebensjahrzehnt als auch
das haufigere Auftreten der AKZ bei Frauen konnte selbst bei der kleinen Fallzahl
bestatigt werden.

Lokalisation:

Die hauptsachliche Lokalisation lag gemaB anderer Beobachtungen in den langen
Réhrenknochen, wo alleine 75% der AKZ vorkamen. Auch das h&ufige Auftreten in
der Wirbelsaule konnten wir durch einen Fall bestatigen, sowie das Vorkommen im
Becken durch einen Fall, bei dem die AKZ im Acetabulum zu finden war.

Therapie:

Eine AKZ sollte nach ihrer Diagnose, die vor allem auch eine Einstufung der
Aggressivitat nach Enneking beinhalten sollte, entweder durch Kirettage oder En-
bloc Resektion entfernt werden. Da sie stark zu Rezidiven neigt, ist auf eine restlose
Entfernung aller Anteile der Zyste zu achten. Bei hoher Aggressivitdt muss nach
Enneking sogar in Einzelféllen eine Entfernung der Weichteilmanschette um den
Tumor herum erfolgen.

Die Abschatzung der Aggressivitat erfolgte bei unseren Patienten nicht explizit. Es
wurde bei den praoperativ bereits korrekt diagnostizierten Fallen mehrheitlich eine
Kirettage durchgefihrt. Auch die Patientin mit den spateren Rezidiven wurde,
obwohl die AKZ bereits préaoperativ als sehr gro3 beschrieben wurde, nur kirettiert.
Nach der Stadieneinteilung, die helfen soll, aggressiv wachsende AKZ besser zu
erkennen, wird von vornherein eine marginale, das heif3t eine den Tumor nicht
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er6ffnende und unter Mitnahme der umgebenden Pseudokapsel durchzufihrende
Entfernung angestrebt, um Rezidiven vorzubeugen. Dies ware in Zukunft zu fordern,
obwohl die Rezidivrate bei unserem Patientenkollektiv bereits niedrig war. Doch
gerade wenn die Erfahrung mit Tumoren wegen der groBen Seltenheit der Falle
begrenzt ist, kann die Festlegung objektiver Kriterien sicherlich eine wichtige
Entscheidungshilfe bei der Therapiefindung sein.

Eine Radiotherapie, wie sie zum Beispiel Biesecker, Maeda, Marks und Nobler
beschrieben haben, wurde bei keinem unserer Patienten durchgefiihrt. Sie hat sich
wegen des nachfolgenden leicht erhéhten Entartungsrisikos nicht durchgesetzt und
sollte lediglich fur inoperable Falle bereitgehalten werden (Biesecker 1970), (Nobler
M. P. 1968; Marks R. D. 1976; Maeda M. 1989).

Im umgekehrten Fall kann eine AKZ nach einer Knochenbestrahlung auftreten, wie
sogar bei einer Patientin unseres Kollektivs zu beobachten war. Hier lag eine
Radiatio der Wirbelsdule auf Grund einer aplastischen Andmie 9 Jahre zurilick. Ein
beflrchtetes Strahlensarkom konnte histopathologsich ausgeschlossen werden. Ein
sicherer kausaler Zusammenhang zwischen der Knochenschadigung durch die
Strahlung und dem Auftreten der AKZ kann natdrlich nicht bewiesen werden, jedoch
treten AKZ nach Adler eben bevorzugt in traumatisierten Knochenabschnitten auf
(Adler C.-P. 1998).

Eine praoperative Embolisation der zufihrenden GefaBe, wie sie De Cristofaro
beschreibt, kann eine sinnvolle Vorsorge zur Vermeidung schwerer intraoperativer
Blutungen sein, war jedoch bei keiner unserer Falle notwendig (De Cristofaro R.
1992). Auch als alleinige oder adjuvante Therapieform wurde sie nicht angewendet.
Das Problem der Defektflllung, gerade bei der Patientin mit multiplen Rezidiven, wirft
besonders bei den jungen Patienten mit wenig Spongiosamaterial Probleme auf. Bei
unserer Patientin wurde bereits bei der ersten Operation Spongiosamaterial aus
beiden Beckenkdmmen zur Defektflllung bendtigt. 10 Monate spater bei der
Behandlung des ersten Rezidivs musste dann auf einen Knochenersatzstoff
ausgewichen werden - die zuvor eingebrachten Spongiosaspéane waren im CT kaum
noch erkennbar. Verwendet wurden hierbei Endobon® Zylinder und Granulate.
Ebenso wurde beim zweiten Rezidiv verfahren. Die Elemente heilten gut in die
kndcherne Struktur mit ein. Somit kann hier bestéatigt werden, dass nicht unbedingt
autologes Ersatzmaterial verwendet werden muss. Man kénnte sogar diskutieren, ob
nicht von vornherein ein kinstlicher Ersatz vorzuziehen ist und auf die Verletzung,
wie sie bei der Beckenkammentnahme erfolgt, ganz verzichte werden kann.

Eine Patientin berichtete von einem ein halbes Jahr zuriickliegenden leichten
Trauma an eben jener Stelle, wo die AKZ lokalisiert war. Dieser Fall kénnte darauf
hinweisen, dass AKZ durch auBerliche Schaden in der Knochenstruktur verursacht
werden kdnnen. Bei allen anderen Patienten war kein primarer Prozess gefunden
worden, der eine sekundare AKZ erklaren wirde. Dies steht im Gegensatz zu
Literaturangaben, wo in bis zu 50% der Falle eine primare Lasion nachzuweisen war
(Biesecker 1970). Mit unseren Erfahrungen stimmt die Theorie von Kransdorfs und
Sweets Uberein, dass sich die AKZ in primare und sekundére einteilen lassen, also in
solche, die aus gesundem Knochen entstehen und jene, die eine andere
Grunderkrankung aufweisen (Kransdorf M. J. 1995).

Eine mdgliche Selbstheilungstendenz konnte in unseren Féllen einmal bestétigt und
einmal widerlegt werden. So verkleinerte sich der inoperable Rest des Tumors in der
Lendenwirbelsdule einer Patientin innerhalb eines halben Jahres. In einem anderen
Fall, wo nur Probeexzisionen zur Klarung der Dignitat durchgefihrt worden waren,
kam es jedoch im Laufe eines halben Jahres zu einer GréBenzunahme, die eine
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chirurgische Behandlung notwendig machte. Generell ist eine Selbstheilung eher die
Ausnahme (Mc Queen M. M. 1985).

Rezidivrate:

Die bei uns ermittelte Rezidivrate von 8,3 %, also bei einem von insgesamt 12
Patienten, ist im Vergleich zu den in der Literatur gefundenen Zahlen niedrig. So
ermittelte Adler eine Rezidivwahrscheinlichkeit von 21%, von bis zu 50% wird in
anderen Studien berichtet. (Biesecker 1970; Ruiter D. J. 1977; Campanacci M. 1986;
Vergel De Dios A. M. 1992). Bei der betroffenen Patientin trat gleich dreimal ein
Rezidiv in jeweils kurzen Abstanden von 5, 10 und 2 Monaten auf. Daraufhin wurde
jedes Mal erneut eine Kirettage des Tumors durchgeflhrt. Hier muss diskutiert
werden, ob diese OP-Technik ausreichend war und ob nicht eine ausgedehntere
Resektion zumindest ab dem ersten Rezidiv die bessere Behandlungsweise
gewesen ware. Bei der Diagnose der AKZ wurde bereits eine TumorgréBe von
7,5x4x3,5 cm im MRT festgestellt, sie befand sich in der Metaphyse der proximalen
Tibia. Schon beim ersten Rezidiv fiel dann ein deutlicher extraosséarer Anteil der AKZ
auf, die bis unter die Haut reichte und deutlich ins umgebende Weichteilgewebe
hineinwuchs. Damit sind schon 4 der 5 Kriterien fir ein Stadium 3 nach Enneking
vorhanden. Wie Schulte vorschlagt, sollte eine solch aggressive Verlaufsform am
besten mit einer marginalen Resektion behandelt werden, eine Kirettage hélt er im
Hinblick auf das Rezidivrisiko hierbei nicht flr ausreichend. Wenn nur eine
intraldsionale Resektion erfolgt, schlagt Schulte eine zusatzliche Therapie mit
Adjuvantien zum Veréden von eventuellem Restgewebe vor, wie z.B. die
Ethanolinjektion in die Tumorhdhle (Schulte, Sarkar et al. 2000). Andernfalls stehen
die Phenolapplikation, kryochirurgische MaBnahmen oder das Einbringen von sich
erhitzendem Knochenzement zu Verfligung (Schaser K. D., Bail H. J. et al. 2002).
Enneking selbst hélt bei einem Stadium 3 - Tumor sogar eine weite Resektion mit
Weichteilmanschette far sinnvoll (Enneking W.F. 1985). Demnach kénnte man die
intraldsionale Kirettage, wie sie in unserem Fall vorgenommen wurde, flr eine zu
z6gerliche Therapieform halten, was durch die Tatsache, dass 3 Rezidive in Folge
auftraten, bekraftigt wird. Eine weitere marginale Resektion mit adjuvanter Therapie
oder gar eine En-bloc-Resektion ware bestimmt zu diskutieren gewesen, muss
jedoch auch mit den Folgen fir den Patienten abgewogen werden. SchlieBlich
handelt es sich bei der AKZ um eine benigne Geschwulst.

Interessanterweise entstand bei der Patientin, bei der die AKZ in der Wirbelsaule nur
unvollstandig entfernt werden konnte, kein Rezidiv auf, sondern sie verkleinerte sich
in Kontrolldarstellungen von selbst. Zu erklaren ist dies mit einer sehr geringen
Aggressivitdt und eventuell dem Abschneiden zuflhrender GeféaBe durch die
Teilresektion. Dass es sich wirklich um eine AKZ und nicht um einen anderen nicht
rezidivierenden Tumor handelte, konnte die pathologische Untersuchung bestéatigen.
Auf jeden Fall war dies ein glicklicher Umstand, da wegen der umliegenden
Strukturen eine weitreichende Entfernung eines Rezidivs sehr problematisch
geworden ware.
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5.4) Fibréser metaphysarer Defekt (FMD)

Anamnese und Diagnose:

Anders als in der Literatur beschrieben, wurden unsere Patienten nicht mehrheitlich
durch einen Zufallsbefund diagnostiziert (nur 22%), sondern fielen allein in 56% der
Falle durch eine pathologische Fraktur auf. Dies lasst sich dadurch erklaren, dass
eben mehrheitlich diese Patienten operativ versorgt wurden, deshalb in den
Operationsverzeichnissen zu finden waren und so fur diese Arbeit ausfindig gemacht
wurden. Symptomlose FMD werden Ubereinstimmend nur dann behandelt, wenn
eine Frakturgefahr besteht oder sonstige Beschwerden auftreten, deshalb kann
davon ausgegangen werden, dass eine gréBere Zahl von Patienten in der Klinik
vorstellig wurden, bei denen aber keine Behandlungsgrinde vorlagen. Zwei unserer
Patienten wurden etwa wegen Stabilititsminderung vorbeugend operativ versorgt,
zwei weitere wegen einer bestehenden Schmerzsymptomatik in der Klinik behandelt.
Der diagnostische Aufwand beschrankt sich meistens auf die Anfertigung eines
Roéntgenbildes, was bei uns in 56% der Félle auch so war. Die charakteristischen
Hinweise wie metaphysére Lage in der Kortikalis, scharfe dinne Randsklerose mit
wabiger Aufhellung als Binnenstruktur wurden in diesen Fallen sofort richtig erkannt.
Lediglich bei fortgeschrittenen, den Knochen durchbrechenden oder Schmerzen
bereitenden Tumoren kann eine weiterfiihrende Diagnostik zum Ausschluss anderer
Ursachen nétig werden. Dies wurde bei uns in 3 Fallen durchgefuhrt. In einem
weiteren erwdhnenswerten Fall hatten besorgte Eltern auf der Durchflihrung eines
MRT bestanden. Jedoch sollte dies nicht die Regel sein, da ein MRT bei den klaren
benignen Zeichen, die die meisten FMD zeigen, nicht notwendig ist (Freyschmidt J.
1998).

Alters- und Geschlechterverteilung:

Das Durchschnittsalter lag bei unseren Patienten mit 8 Jahren und 8 Monaten
deutlich niedriger als in der Literatur beschrieben. Nach Freyschmidt etwa sind 70%
der Patienten im 2. Lebensjahrzehnt (Freyschmidt J. 1998). Jedoch ist unser
Patientenkollektiv zu klein um statistisch relevante Aussagen mit Sicherheit treffen zu
kénnen.

Die Pradominanz des FMD bei Jungen lasst sich einerseits durch die Tatsache
erklaren, dass sich Jungen im Kindes- und Jugendalter durch ihr anderes
Spielverhalten haufiger Traumen zuziehen und nachfolgend in der Klinik ein
Roéntgenbild zum Ausschluss knécherner Verletzungen durchgefihrt wird. Hierbei
wird der FMD dann oft zuféllig entdeckt. Daher kénnte vermutet werden, dass der
FMD zwar bei Jungen und Madchen gleich haufig vorkommt, jedoch bei den Jungen
durch die zahlreicheren réntgenologischen Untersuchungen der unteren Extremitaten
haufiger als Zufallsbefund entdeckt werden. Gegen diese These spricht die
Reihenuntersuchung von Jugendlichen von Freyschmidt aus dem Jahre 1981, die
auch bei den vollig zuféllig aus der Gesamtbevoélkerung ausgesuchten Patienten eine
Pravalenz in einem Verhaltnis von ungeféhr 2 : 1 zugunsten der Jungen ergab. Auch
bei unseren Patienten mit einem FMD handelte es sich bei 60% um Jungen.

Lokalisation:
Die haufig kniegelenknahe Lage der L&sion - der distale Femur gilt als haufigste
Lokalisation, die proximale Tibia als zweithaufigste - fiOhrt dazu, dass sie bei
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Rdéntgenaufnahmen des Kniegelenks, welches ja oft bei einem Trauma involviert ist,
entdeckt werden (Schaser K. D., Bail H. J. et al. 2002)

Therapie:

Der nicht symptomatische FMD verlangt keine Therapie, daher der gebrauchliche
Name der ,leave-me-alone-lesion®. Die geschadigte Knochenstruktur wird durch die
kérpereigenen Reparaturmechanismen Uber Jahre ersetzt und zu unauffalligem
Knochen umgebaut.

Therapie der Wahl bei auffalligen FMD ist die Excochleation des Defektes, wie es bei
67% unserer Patienten auch geschah. Eine Spongiosaplastik kann bei gréBeren
Ausraumungen notwendig werden, was bei unseren Kindern in nur 2 Fallen vorkam,
ein Patient benétigte eine Osteosynthese zur Versorgung der Fraktur.

Der Defekt verheilt in der Regel sehr schnell, 8 von 9 Patienten konnten nach 2-4
Monaten die betroffene Extremitat wieder voll belasten. In einem Fall mit sehr groBer
Ausdehnung am Humerus und notwendiger Plattenosteosynthese dauerte die
Konsolidierung 3 Jahre, was als auBergewdhnlich lange qilt. Auch der zweite am
Humerus gelegene FMD benétigte mehr Zeit zur Verknécherung als die an den
unteren Extremitaten gelegenen Falle. Dies ist damit zu erkldren, dass die starkere
Belastung des Knochenareals, wie dies an der unteren Extremitat der Fall ist, den
Heilungsprozess beschleunigt. So stellt der Druck durch das Kdérpergewicht einen
Reiz dar fur die am Knochenumbau beteiligten Zellen, den knochenabbauenden
Osteoklasten und knochenneubildenden Osteoblasten. Auf diese Weise wird
schneller wieder eine stabile Knochenstruktur erreicht als dies am unbelasteten
Humerus der Fall ist, wie unsere 2 Falle hervorragend demonstrieren.

Rezidivrate:

Ein Rezidiv ist nach erfolgter Kirettage nicht zu erwarten (Enneking 1983). Bei
unseren Patienten wurde im beobachteten Zeitraum keines entdeckt, die Patienten
waren am Ende der Behandlung alle beschwerdefrei.
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5.5) Enchondrom

Anamnese und Diagnose:

Obwohl in der Literatur als ein haufiger Tumor angegeben, wurden im beobachteten
Zeitraum nur 3 Patienten am Haunerschen Kinderspital wegen eines Enchondroms
behandelt (Rieger H. 2000; Erlemann R. 2001) Das mag daran liegen, dass in der
Regel symptomlose Patienten lediglich einer weiteren Beobachtung unterzogen
werden und keine operative Behandlung erfolgt, solange der Tumor sich nicht
verandert und auf eine maligne Entartung hinweist. Sie tauchen deshalb in unserer
Statistik, die sich auf die Operationsverzeichnisse sttitzt, nicht auf.

Die Diagnose der Enchondrome gestaltete sich unkompliziert bei den beiden Fallen,
in denen die Geschwulst in den Handen lag: Wegen der typischen Lokalisation fiel
der Verdacht von Beginn an auf die richtige Tumorursache. Zur Diagnostik wurde
lediglich ein Réntgenbild angefertigt.

Dagegen wurde das Enchondrom an der unteren Extremitat nach Darstellung im
Roéntgenbild zuerst als solches verkannt und fir eine knorpelige Exostose gehalten.
Erst der histologische Befund klarte Uber den richtigen Tumor auf. Hierbei wird
wieder deutlich, dass benigne erscheinende Tumore, besonders an den
Extremitaten, eine Vielzahl an Differentialdiagnosen bieten, jedoch haufig besonders
die seltenen in dieser Arbeit behandelten Knochenveranderungen als Ursache
missachtet werden. Weiterhin wird die wichtige Rolle der histologischen Prifung des
Tumormaterials verdeutlicht, die auch bei groBer Sicherheit der Diagnose nicht
unterbleiben darf.

Wie beschrieben tauchen in den Handen nicht selten mehrere Enchondromherde
auf, wie es auch bei einer unserer Patientinnen der Fall war. Daraufhin wurden
korrekterweise weitere Enchondrome bei der Patientin im Hinblick auf eine
Enchondromatose ausgeschlossen. Dies ist wegen der haufigeren Entartung dieser
multiplen Tumore unbedingt nétig, eine engmaschige Wachstumskontrolle ware
hierbei erforderlich.

Alters- und Geschlechterverteilung:

Bei den Patienten handelte es sich um 2 Madchen und einen Jungen, wobei wegen
unserer  kleinen  Fallzahl  keine  statistisch  wertvolle  Aussage  zur
Geschlechtsverteilung unseres Patientenkollektives getroffen werden kann. In der
Literatur wird von keiner Geschlechtsdominanz ausgegangen (Schajowicz F. 1994;
Machens H.-G. 1997).

Das Alter der Patienten mit Enchondromen ist ebenfalls sehr unterschiedlich. Zwar
wird der Ursprung der Knorpeltumore in der nur wahrend des kdrperlichen
Wachstums existierenden Epiphysenfuge gesehen. Von dort kommt es zu einer
Verschleppung von Knorpelzellen in die Metaphyse, die dort als Nidus flr ein
entstehendes Enchondrom fungieren. Allerdings kann das langsame Wachstum von
Enchondromen und die dadurch nur selten beschriebenen Beschwerden zu einer
spaten, teilweise auch zufélligen Entdeckung flhren. Es wird sogar von Uber
siebzigjahrigen Patienten berichtet wird (Adler C.-P. 1998).
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Lokalisation:

Zwei Félle waren in den kurzen Réhrenknochen der Hande lokalisiert, was dem Ort
des haufigsten Auftretens entspricht. Bei der Diagnose gab es keinerlei
Schwierigkeiten, da das Krankheitsbild hier seine typische Lokalisation hat.

Der Fall in der rechten unteren Extremitat verdeutlicht dagegen eindrucksvoll, dass
Enchondrome nicht nur bei Schwellungen in den Fingern vermutet werden durfen,
sondern es sich im Gegenteil um ein Krankheitsbild handelt, was an jedem Knochen
auftreten kann und dessen Dignitat von der Lokalisation ganz entscheidend abhangt.

Therapie:

Beide Falle von Enchondromen an den Handen wurden operiert, da sich einmal eine
Fraktur ereignete und im anderen Fall eine stérende Schwellung am Finger auftrat.
Hier hatte man jedoch auch eine abwartende Haltung einnehmen kénnen. Die nur
selten bésartigen Enchondrome an den Handen bedirfen keiner operativen
Entfernung, solange keine Malignitédtszeichen oder eine Stabilitdtsgeféhrdung
auftreten. Laut Erlemann ist bei Beschwerdefreiheit eine rdntgenologische
Verlaufskontrolle in sechsmonatigen Intervallen ausreichend (Erlemann R. 2001).
Zeigt das Enchondrom hierbei Gber langere Zeit keine Veranderungen, kdnnen sogar
die Kontrollen eingestellt werden. Da es sich in diesem Fall jedoch um ein kleines
Madchen von 4 Jahren handelte und eine Zunahme der GréBe beobachtet worden
war, war die operative Entfernung sicherlich gerechtfertigt.

Dagegen war der Fall bei der Patientin mit Sitz des Enchondroms in der Tibia
diffiziler: zuerst, weil durch die schwierige Lokalisation die Entfernung der Fibula
notwendig wurde und somit anschlieBend eine Osteosynthese mit Kirschnerdrahten
erfolgen musste, was die Patientin zu einer komplexen Operation und weiterhin zu
einem zweiten Krankenhausaufenthalt zur Metallentfernung zwang.

Zweitens war die Diagnose Enchondrom erst postoperativ durch den
Histopathologen gestellt worden, was die Frage aufwarf, ob weitrdumig genug
reseziert worden war. Jedoch konnte in der Histologie kein Anhalt fir Malignitat
gefunden werden. Zudem wird bei den Enchondromen der langen Réhrenknochen
eine niedrigere Entartungstendenz angenommen als zum Beispiel bei den
Exemplaren, die im Becken gefunden werden und immer als maligne einzustufen
sind. Allgemein gilt die Regel, dass gerade stammnah gelegene Enchondrome zur
malignen Transformation neigen, was bei unserer Patientin mit Sitz des Tumors in
der distalen Tibia, nicht der Fall war (Adler C.-P. 1998). AuBerdem war der
Durchmesser der Geschwulst kleiner als 6 — 10 cm und somit weniger
malignitatsverdachtig als bei einer entsprechend groBen Ausdehnung (Geirnaerdt M.
J. 1997). Es wurde trotzdem Wert auf eine ausfuhrliche Aufklarung der Patientin
gelegt, und ihr eindringlich nahe gelegt, bei erneuten Beschwerden umgehend eine
Untersuchung auf ein mdgliches Rezidiv mit Bestimmung der Malignitatskriterien
einzuleiten, was hier zwingend geboten ist.

Drittens war bei der Entfernung des Enchondroms ein Teil der Epiphysenfuge
beschadigt worden. Dies zeigte die histologische Befundung, die Stellen mit
knéchernem Umbau des Knorpelgewebes nachwies, welche sich deutlich von dem
Enchondromgewebe absetzten. Letzteres bestand aus herdférmig angeordnetem
Knorpelgewebe mit einzeln in den Lakunen gelegenen, nicht in Mitose befindlichen
Knorpelzellen. Die Beschadigung des Epiphysenknorpels hatte bei der 11jahrigen,
noch im Wachstum befindlichen Patientin unglicklicherweise noch eine Auswirkung
auf das Langenwachstum der Tibia, welche nach 15 Monaten 1 cm kirzer war als die
kontralaterale Seite, jedoch keinen Ausgleich mittels orthopadischer Einlagen
bedurfte. Halt man sich die Risiken eines Enchondromrezidivs mit eventueller
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Entartung vor Augen, muss diese Schadigung durch die weitrdumige Resektion des
Tumors als tragbar erscheinen.

Diskutiert werden muss ferner die Ubliche Behandlungsmethode der Enchondrome,
entstehende Knochendefekte mit kérpereigener Spongiosa zu flllen. In der Literatur
finden sich immer wieder Kontroversen darlber, ob der zusétzliche Eingriff an
anderer Stelle des Koérpers wirklich noch nétig ist oder ob er sich durch moderne
Knochenersatzstoffe erlbrigt. Eine Auffillung ist jedoch oft unvermeidlich, da sich bei
sorgfaltiger Entfernung, wie sie wegen der oft erhdhten Aggressivitat der
Rezidivenchondrome zu Recht gefordert wird, eine erhebliche StabilitatseinbuBe
ergeben kann. Auch bei uns wurde eine Patientin mit Beckenkammspongiosa
behandelt, ohne dass sich Komplikationen ergaben. Neue Verfahren mit
Ersatzstoffen kommen meist nur bei fehlender Spongiosamasse zum Einsatz, obwohl
auch denkbar wére, sie von vornherein zu verwenden (Grlnert J. 1995; Machens H.-
G. 1997). Bei Enchondromen der Hand wird ferner diskutiert, ob ein Knochenersatz
Uberhaupt notwendig ist (Goto, Yokokura et al. 2002). So haben Wulle und Sekiya
unabhangig voneinander herausgefunden, dass 4-6 Wochen nach der Operation die
Stabilitédt in den Knochen mit und ohne Spongiosaplastik gleich hoch ist (Wulle C.
1990).

Rezidivrate:

Bei keinem der Patienten konnte ein Rezidiv festgestellt werden. Die auf die Tumore
zurtckzufihrenden Beschwerden wie die Schwellung waren nach dem Verheilen der
Wunde verschwunden, die Fraktur im 4. Finger verheilte problemlos. Lediglich die
Beinlangendifferenz muss als Komplikation genannt werden.
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6) Zusammenfassung

Seit den Vierziger Jahren des letzten Jahrhunderts wurden durch Jaffé und
Lichtenstein sowie vielen ihnen folgenden Wissenschaftlern enorme Fortschritte im
Verstandnis um die benignen Knochentumore gemacht. Oberstes Ziel war zu Beginn
eine genaue Differenzierung der vielfaltigen Knochentumore und Knochenlasionen in
eigene Entitdten und Krankheitsbilder. Erst daraufhin konnten Daten zu den teils
seltenen Erkrankungen auf der Basis groBer Fallzahlen gesammelt und analysiert
werden.

Problematisch  bleibt weiterhin die praoperative Differentialdiagnose der
Knochentumore, wobei neben dem Ausschluss einer malignen Erkrankung auch die
Unterscheidung zwischen den gutartigen Tumoren nicht ganz leicht ist, fur die Wahl
der Therapie aber unerlasslich ist. Hierzu konnten einige eindrucksvolle Beispiele
aufgezeigt werden.

In der Regel ist nach der Diagnostik eines benignen Knochentumors eine operative
Entfernung oder zumindest die Biopsie zur Sicherung der Diagnose bei abwartender
Haltung nétig und bei unserem Patientengut auch so erfolgt.

Die Differentialdiagnose innerhalb der benignen Knochentumore besonders des
Osteoidosteoms oder Osteoblastoms ist immer noch besonders problematisch, da
diese Tumoren wegen ihrer geringen GréBe im Rdntgenbild oft schwer zu erkennen
sind und durch ihre Seltenheit nicht sofort in Erwédgung gezogen werden.

Die mittlere flr die richtige Diagnose bendétigte Zeitspanne lag auch in diesem
Patientenkollektiv beim Osteoidosteom bei immerhin 13,3 Monaten, was den
Angaben in der Literatur entspricht, in einem Einzelfall jedoch eine Diagnosedauer
von 5 Jahren bedeutete. 75% der Patienten berichteten von den auBerst
charakteristischen nachtlichen Schmerzen, die nach Aspirineinnahme wesentlich
abnahmen, was jedoch selten zu einer friihen Diagnosefindung fihrte. Bei 75% der
Patienten wurde eine Uber die Standarduntersuchungsmethoden Rdntgenbild und
Knochenszintigraphie hinausreichende Diagnostik bendtigt und es wurden CT oder
MRT Aufnahmen angefertigt. Deutlich wurde auch die Tatsache, dass
Osteoidosteome zwar hauptsachlich in den langen Réhrenknochen auftreten, jedoch
ebenso in jedem anderen Knochen vorkommen kénnen: So wurde eines in der
Scapula und ein weiteres im Daumenendglied gefunden, die meisten traten jedoch
auch in unserem Kollektiv in den langen Réhrenknochen auf (87,5%).

Die Ubliche Therapie bestand in der Entfernung der Geschwulst mittels Kirettage der
Tumoranteile (88%), die Rezidivrate von 12,5% entspricht den Angaben in der
Literatur.

Im zwanzigjahrigen Beobachtungszeitraum wurde nur ein einziges Osteoblastom
diagnostiziert, was der Tatsache Rechung tragt, dass es sich hierbei um einen
ausgesprochen seltenen Tumor handelt. Oftmals ist eine Differenzierung vom
Osteoidosteom schwierig, wobei der gréBere Durchmesser des Nidus sowie ein
schnelleres Wachstum charakteristisch sind. Dieses Osteoblastom befand sich
typischerweise in der Wirbelsaule, wo es nach einer 3 Jahre wéahrenden und
ausfuhrlichen Diagnostik schlieBlich gefunden werden konnte. Die Darstellung dieser
kleinen Tumore ist wie dieses Beispiel verdeutlicht an Uberlagerungsreichen
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Knochenabschnitten auBerst schwierig. Die operative Entfernung musste an einem
neurochirurgischen Zentrum durchgefiihrt werden.

Obwohl Osteoblastome hohe Rezidivraten aufweisen, trat in unserem Fall im
Beobachtungszeitraum von 9 Jahren keines auf.

Die Aneurysmatische Knochenzyste (AKZ) steht nach wie vor im Verdacht, eine
sekundare Lasion zu sein, die als Folge eines Traumas oder eines bereits
bestehenden benignen oder malignen Tumor auftritt. Hierbei sind besonders auf
Riesenzelltumore, teleangiektatische Osteosarkome, Chondroblastome und
Osteoblastome zu achten. Auch wenn bei unseren Patienten keine primaren Tumore
erkennbar waren, so gibt es doch Untersuchungen die auf einen Anteil von tber 30%
Primartumoren hinweisen.

Differentialdiagnostisch muss vor allem das haufige maligne teleangiektatische
Osteosarkom ausgeschlossen werden, welches der AKZ mit seinen zystischen
hamorrhagischen Anteilen stark &hnelt. Hierbei muss im Rdntgenbild vor allem eine
maligne Kortikalisdestruktion mit umgebenden Tumoranteilen im Weichteilgewebe
ausgeschlossen werden. Weitere Differentialdiagnosen sind vor allem die juvenile
Knochenzyste, der Riesenzelltumor oder der fibrdse metaphysare Defekt (FMD).

Die durchschnittliche Diagnosedauer der AKZ betrug 6 Monate, wobei erwahnt
werden sollte, dass bei 25 % der Patienten die korrekte Diagnose erst postoperativ
gestellt wurde. Dies lasst sich durch die Tatsache erklaren, dass die AKZ im
Roéntgenbild anderen Knochentumoren wie der juvenilen Knochenzyste stark ahnelt.
Bei weiteren 25% war die Erstmanifestation eine pathologische Fraktur.

Eine weitere Besonderheit der AKZ ist die unterschiedliche Aggressivitat des
Tumors, die nach Ennekin praoperativ in 3 Stufen eingeteilt wird. Hiernach sollte die
Ausdehnung der Operation gewahlt werden, um spéatere Rezidive zu verhindern, die
bei der AKZ haufig auftreten. Eine Patientin des Kollektivs wurde insgesamt viermal
an einer AKZ operiert, die jeweils nach nur wenigen Monaten wieder deutlich an
GréBe zugenommen hatte. Das Vorliegen eines malignen Tumors konnte
ausgeschlossen werden.

Beim fibrésen metaphysaren Defekt (FMD) handelt es sich um eine sehr weit
verbreitete gutartige Stérung in der Knochenentstehung. Hierbei ist die Abgrenzung
zu anderen behandlungsbedurftigen Knochenlasionen im Jugendalter wichtig, dem
FMD selbst kommt nur eingeschrankt eine klinische Bedeutung zu. Bei diesem oft
zuféllig im Roéntgenbild entdeckten Befund, der zu einem hohen Prozentsatz in
Knienahe auftritt, sollte eine operative Therapie nur bei Schmerzen, Frakturgefahr
oder unklarem Réntgenbefund durchgeflihrt werden. Langfristig wird die Lasion allein
durch kérpereigene Reparaturmechanismen beseitigt. Aus diesem Grund wird der
FMD auch als ,Leave-me-alone-lesion® bezeichnet. Eine Biopsie sollte zum
Ausschluss eines malignen Tumors bei abwartender Haltung jedoch durchgefihrt
werden.

Bei 56% unserer Patienten wurde der Defekt durch eine pathologische Fraktur
bemerkt und deshalb operiert. Die Diagnose ist in den meisten Fallen mit Hilfe eines
einfachen Réntgenbildes zu stellen. Allein die AKZ oder die juvenile Knochenzyste
bilden erwahnenswerte Differentialdiagnosen. Rezidive sind beim FMD nicht zu
erwarten, traten auch bei unseren Patienten nicht auf. Die kndcherne Konsolidierung
war mit einer Ausnahme bei allen Patienten nach spatestens 4 Monaten gut und die
Extremitat konnte wieder voll belastet werden.
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Enchondrome erfordern eine Uberpriifung auf das Vorliegen einer generalisierten
Erkrankung wie der Enchondromatose, wobei es zu multiplen Enchondromen kommt,
die eine hohe Entartungstendenz aufweisen. Dagegen entartet das solitéare
Enchondrom als haufiger Tumor, der meist in den Phalangen der Hande und FiBe
lokalisiert ist nur sehr selten und ist primar nicht behandlungsbedirftig. Ausnahmen
bilden die seltenen Enchondrome an rumpfnahen Knochen und erst recht an Rippen
und Beckenknochen, die eine hdéhere Entartungstendenz aufweisen und eine
teilweise radikale Therapie erfordern, da hier die Transformation in ein
Chondrosarkom haufig ist.

Die Diagnose ist beim typischen Sitz des Tumors in den Phalangen der Hande und
FuBe leicht, meist ist mit Hilfe eines Rdntgenbildes die Diagnostik abgeschlossen. Zu
bedenken bleibt, dass auch andere Knochentumore an den Fingern auftreten
kénnen, in einem Fall lag im Resektat eines vermeintlichen Enchondroms
Uberraschend eine aneurysmatische Knochenzyste (AKZ) vor.

Besteht bei einem solitdren Enchondrom des Fingers keine Fraktur oder klagt der
Patient nicht Gber Beschwerden, brauchen nach bioptischer Sicherung der Diagnose
lediglich radiologische Kontrollen zum Ausschluss einer Entartung vereinbart werden.
Dagegen war die Diagnose bei einem Enchondrom an der unteren Extremitat weit
schwieriger und wurde erst postoperativ gestellt. Hier wird einmal mehr deutlich, dass
benigne Knochentumore an den Extremitdten an eine Vielzahl von
Differentialdiagnosen denken lassen muissen, da sich hieraus entscheidende
Behandlungsunterschiede ergeben.

Vieldiskutierte Merkmale benigner Knochentumore konnten in der Untersuchung
unseres Patientenkollektivs bestatigt und an anschaulichen Féllen verdeutlicht
werden. So wurde die Bedeutung der Tumore flr ein kinderchirurgisches Zentrum
herausgearbeitet, wobei trotz der oftmals geringen Fallzahlen die in der Literatur
beschriebenen Schwierigkeiten, vor allem der Diagnosefindung, bestéatigt werden
konnten.

Alleine wegen der Seltenheit der Erkrankungen ist eine Statistik Gber mehrere
Jahrzehnte fir die Evaluation des Therapieerfolgs eine Notwendigkeit. Die ermittelten
Daten fur unser Patientenkollektiv zeigen insgesamt ein den Daten in der Literatur
entsprechendes Outcome.

FOr die Zukunft bleibt eine weitere Verbesserung der Behandlungsmethoden zu
erwarten, die vor allem in einer geringeren Invasivitat bei der operativen Entfernung
der kndchernen Veranderungen bestehen wird. Erste Erfahrungen mit der
minimalinvasiven Technik sind in vielen operativen Zentren bereits gemacht. Jetzt
bleibt noch die optimale Umsetzung dieser Neuerungen in den Klinikablauf
abzuwarten.
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