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Benigne Knochentumoren werden meist als Inzidentalom

entdeckt. Umso wichtiger sind eine strukturierte Bild-
gebung und die richtige diagnostische Einordnung.

|\

CME

Benigne Knochentumoren

Zwischen harmloser Lasion und behandlungsbediirftigem Befund

Alexander Klein, Hans Roland Diirr

Primare benigne Knochentumoren gehoéren zu den haufigen Zufallsbefunden in der orthopadisch-unfall-
chirurgischen Praxis. Trotz ihres meist gutartigen Verlaufs stellen sie mit ihrer grofen morphologischen und
biologischen Vielfalt eine diagnostische Herausforderung dar. Die sichere Differenzierung zwischen harm-
losen Lasionen, lokal aggressiven Tumoren und malignen Entitaten ist entscheidend, um einerseits unnétige
Diagnostik und Therapie zu vermeiden und andererseits behandlungsbediirftige Befunde friih zu erkennen.

pédie und Unfallchirurgie werden im klinischen Alltag
regelmiflig mit Knochentumoren konfrontiert. Gleich-
zeitig ist spezifisches tumororthopddisches Wissen aufgrund
der geringen Inzidenz dieser Erkrankungen hiufig nur be-
grenzt vorhanden. Hinzu kommt ihre grofie Heterogenitt: Die
aktuelle WHO-Klassifikation unterscheidet benigne, interme-
didre (lokal aggressive) und maligne Tumoren und umfasst ins-
gesamt 62 Entitdten, davon 36 benigne [1]. Entsprechend hau-
fig bestehen Unsicherheiten bei der diagnostischen Einordnung
und der Wahl des weiteren therapeutischen Vorgehens.
Knochentumoren werden nach ihrem Ursprungsgewebe in
die einzelnen Entitatsgruppen eingeteilt (Tab. 1). Ihre tatsdch-
liche Inzidenz lasst sich nur schwer feststellen, da sie sehr hau-

P raktisch titige Fachdrztinnen und Fachirzte fiir Ortho-

32

fig als Inzidentalome entdeckt werden. Die Epidemiologie von
Knochentumoren ist Gegenstand lediglich weniger Studien. Im
RARECARE-Projekt wird die Inzidenz maligner Tumoren in
Europa auf etwa 8 Fille pro Million Einwohner und Jahr ge-
schitzt, die Inzidenz primérer benigner Entititen dirfte circa
100-mal hoher sein [2]. Viele benigne Knochentumoren blei-
ben unentdeckt, da sie haufig lebenslang asymptomatisch ver-
laufen. In der Regel werden sie als Zufallsbefunde bei der Ab-
klarung anderer Beschwerden diagnostiziert, zum Beispiel im
Rahmen eines Traumas oder symptomatischen degenerativen
Veridnderungen (z. B. Enchondrome). Einzelne Entitéten fiih-
ren zur lokalen Destruktion des Knochens, was in der Regel
durch zunehmende belastungsabhingige Schmerzen auffillig
wird. Diese Tumoren gelten zwar nominell als benigne, geho-
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ren aber wegen ihres aggressiven und destruktiven Charakters
zur Gruppe von intermedidren Tumoren und kénnen sich so-
gar in anderen Organen als ,,Metastasen“ manifestieren (wie
der Riesenzelltumor des Knochens).

Grundsatze der Diagnostik

Neben den anamnestischen Angaben der Betroffenen zur
Schmerzentstehung, -dauer und -belastungsabhéngigkeit, ist
die bildgebende Diagnostik unentbehrlich. Radiologisch ist
eine Stufendiagnostik erforderlich. Zum absoluten Standard
gehort nach wie vor das Rontgenbild in mindestens zwei Ebe-
nen. Dieses simple Verfahren erlaubt hiufig bereits die Beur-
teilung der gesamten Morphologie und Lokalisation der Lasi-
on. So ist es zum Beispiel moglich, im Rontgenbild die typische
»milchglastritbe” Beschaffenheit einer fibrosen Dysplasie fest-
zustellen oder die kortikalisstindige Lage eines nicht ossifizie-
renden Fibroms zu detektieren.

Die CT spielt in der primédren Diagnostik der benignen ske-
lettalen Lisionen eine eher untergeordnete Rolle. Hilfreich
kann sie in der genaueren Beurteilung der Morphologie sein,
wie der méglichen Arrosion der Kortikalis (z. B. Differenzie-
rung zwischen den Enchondromen und atypischen kartilagi-
niaren Tumoren/Chondrosarkom G1 der Extremitat) oder auch
des genauen Tumoraufbaus (z. B. Nidus beim Osteoidosteom).
Regelhaft kann die Untersuchung ohne Kontrastmittel erfol-
gen.

Die MRT ist heutzutage oft das primér verfiigbare diagnos-
tische Mittel. Sie erlaubt die Beurteilung der weichteiligen Be-
schaffenheit der Lisionen und Aggressivitdt des Befundes
(mogliches perifokales Odem). Auch lassen sich damit méogli-
che extraossire Tumoranteile bei Malignomen detektieren.

Eine untergeordnete Rolle in der Diagnostik von priméiren
Knochentumoren spielt die Skelettszintigrafie. Sie ist primér
nicht indiziert, kann aber beim Aufspiiren polyostotischer Be-
funde hilfreich sein.

Eine Umfelddiagnostik im Sinne eines Stagings ist bei beni-
gnen Knochentumoren regelhaft nicht indiziert. Es existieren
wenige Ausnahmen bei intermedidren Tumoren mit potenziel-
ler Gefahr der pulmonalen Manifestation (unter 2 % aller Félle
[1]; Riesenzelltumor des Knochens, atypischer kartilagindrer
Tumor), bei denen eine CT-Thorax indiziert ist.

Grundsatze der Therapie

Die Therapieentscheidung bei benignen Tumoren hingt vom
biologischen Verhalten der jeweiligen Entitét ab. Sehr haufig ist
das abwartende Vorgehen indiziert. Bei Entitdten, die keine
lokale Knochendestruktion verursachen und kein Entartungs-
risiko in sich bergen, sind regelhaft keine weiteren Kontrollun-
tersuchungen oder Behandlungen notwendig. Dabei handelt es
sich um ,,leave me alone lesions“ wie das nicht ossifizierende
Fibrom (NOF).

Bei anderen Entitéten, zum Beispiel bei Enchondromen, be-
steht die Schwierigkeit der Abgrenzung zu intermedidren Tu-
moren (Enchondrom versus atypischer kartilagindrer Tumor)
oder einer sekundéren Entartung zu high-grade Chondrosar-
komen. Diese Befunde kénnen eine langfristige Verlaufskon-
trolle erforderlich machen.
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Tab. 1: Entitaten der Knochentumoren nach
WHO-Klassifikation (nicht vollstandig abgebildet [1])

Chondrogene Tumoren  benigne _ periosteales Chondrom
— Enchondrom

__ Osteochondrom

_ Chondroblastom

_ Chondromyxoidfibrom

intermedidre  _ synoviale Chondromatose

_ atypischer kartilaginarer

Tumor (ACT)
maligne — Chondrosarkom
Osteogene Tumoren benigne — Osteom

— Osteoidosteom

intermedidre  _ Osteoblastom

maligne — Osteosarkom

Fibrogene Tumoren intermedidre _ desmoplastisches Fibrom

maligne _ Fibrosarkom des Knochens

Vaskuldre Tumoren des
Knochens

benigne — Hamangiom

intermedidre  _ epitheloides Himangiom

maligne — epitheloides
Hamangioendotheliom
— Angiosarkom des

Knochens

Osteoklastische benigne — aneurysmale Knochen-

riesenzellhaltige zyste

Tumoren — nicht ossifizierendes
Fibrom

intermedidre  _ Riesenzelltumor des

Knochens
maligne — maligner Riesenzelltumor
des Knochens
Notochordale Tumoren  benigne — benigner notochordaler
Tumor
maligne _ Chordom
Andere mesenchymale benigne — juvenile Knochenzyste

Knochentumoren _ fibrose Dysplasie

_ osteofibrose Dysplasie
— Knochenlipom

intermedidre  _ osteofibrose dysplasie-

dhnliches Adamantinom

— Adamantinom

_ Leiomyosarkom des
Knochens

— undifferenziertes
pleomorphes Sarkom des
Knochens

maligne

Hamatopoetische
Neoplasien

maligne — Plasmozytom

— Lymphome

Einzelne Entitaten wie Osteoidosteome 16sen starke lokale
Schmerzsyndrome aus. Dagegen kénnen minimalinvasive lo-
kal-ablative Verfahren wie Radiofrequenzablation oder hoch-
intensiver fokussierter Ultraschall (HIFU) eingesetzt werden.
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Benigne und intermedidre Entititen mit lokal aggressivem
Verhalten fiithren zu lokalen Knochendestruktionen mit pro-
gredienten Schmerzen und der Gefahr einer pathologischen
Fraktur. Diese Befunde miissen operativ behandelt werden.
Hier ist regelrecht das intraldsionale Vorgehen indiziert. Die
Entitdten neigen jedoch zu Lokalrezidiven (z. B. die aneurys-
male Knochenzyste in 19 % der Fille im eigenen Patientenkol-
lektiv [3]). Zur Reduktion dieses Risikos ist die intraoperative
Verwendung von Adjuvantien indiziert (z. B. Phenol oder fliis-
siger Stickstoff), um die Nekrose der moglicherweise verblie-
benen Tumorzellen hervorzurufen. Die Therapieentscheidun-
gen werden individuell getroffen und von vielen Faktoren be-
einflusst. Nachfolgend werden die haufigsten Entitdten detail-
liert dargestellt und mogliche Therapieoptionen erldutert.

Juvenile/Einfache Knochenzyste

Die juvenile Knochenzyste (JKZ) stellt eine der haufigeren be-
nignen Lésionen der Knochen dar. Sie tritt vor allem im Klein-
kind- und Teenageralter auf. In der WHO-Klassifikation wird
die JKZ unter ,sonstigen benignen mesenchymalen Tumoren
des Knochens® gefiihrt [1]. In der Literatur wird jedoch viel-
mehr die These diskutiert, dass es sich dabei um einen Pseudo-
tumor handele, der bedingt durch eine vendse Abflussstérung
durch den entstehenden Uberdruck intraossir entsteht und zur
osteolytischen Destruktion des Knochens fiihrt [4].

In der Bildgebung zeigt sich meist eine unikamerale Osteo-
lyse des Knochens mit typischer Lokalisation in der Meta-/Dia-
physe und haufighomogener Ausdiinnung der Kortikalis (Abb.
1). Beim Eintreten von pathologischen Frakturen kann in der
MRT eine Blutspiegelbildung detektiert werden, die nicht mit
einer aneurysmalen Knochenzyste (AKZ) verwechselt werden
darf (bei AKZ liegen multiple Septen vor). Bis zu 90 % der JKZ
werden durch eine pathologische Fraktur symptomatisch [5].
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Abb. 1: Elfjahriger Junge mit einer juvenilen Knochenzyste am proximalen Humerus rechts. a und b: Pathologische Infrakturierung zum

Alle interventionellen beziehungsweise chirurgischen The-
rapiestrategien, sofern indiziert, basieren auf der Druckentlas-
tung der Lasionen. Allein durch die stattgehabte Fraktur hei-
len bis zu 50 % der Lasionen aus [4]. Die perkutane Injektion
von Kortison sowie die minimalinvasive Auffiillung mit Kno-
chen oder anderen Ersatzmaterialien versprechen sehr gute
Heilungsergebnisse von iiber 90 % [5]. Bei grober mechanischer
Instabilitat kann eine Drahtosteosynthese durchgefiithrt wer-
den, etwa mit elastisch stabilen intramedullaren Négeln (ESIN,
Abb. 1). Demgegeniiber steht die Option des abwartenden Vor-
gehens. Die Patientinnen und Patienten sollten bis zum Ende
der Pubertit mittels radiologischer Kontrollen beobachtet wer-
den, da die Verldufe insbesondere im Kleinkindalter sehr vul-
nerabel sein konnen. Auch im Erwachsenenalter kénnen unter
Umstdnden in Abhédngigkeit von der Ausdehnung der Rest-
lasion Kontrollen notwendig sein.

Chondrogene Tumoren

Die benignen chondroiden Knochentumoren sind wohl die
héufigsten Vertreter der primiren Knochentumoren. Wie be-
reits erwdhnt, ist die tatsachliche Inzidenz primérer benigner
Knorpeltumoren unklar, da sie lebenslang klinisch stumm blei-
ben konnen und haufig als Zufallsbefunde diagnostiziert wer-
den. Zu den haufigsten Vertretern der benignen Knorpeltumo-
ren zihlen Enchondrome und Osteochondrome.

Enchondrome

Enchondrome sind gutartige Knorpeltumoren, die primér im
intramedulldren Raum lokalisiert sind. Hierbei ersetzt Knor-
pelgewebe die normale Struktur des Markraums, vermutlich
bedingt durch eine Mutation im IDH1- oder IDH2-Gen. Laut
einer Auswertung von knapp 45.000 MRT-Aufnahmen liegt
ihre gemessene Privalenz um das Kniegelenk bei 1,45 % [6],

-«

Zeitpunkt der Diagnose; ¢: spontane Ausheilung vier Monate nach der Fraktur; d und e: ausgedehntes Rezidiv 17 Monate nach der
Diagnosestellung mit operativer Stabilisierung mittels ESIN-N&ageln; f: vollstandige Ausheilung vier Monate postoperativ
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nach Analyse von 21.550 MRT-Bildern der Schulter bei 0,43 %
[7]. Am héaufigsten sind Enchondrome in den Phalangen der
Finger und Zehen lokalisiert. Die meisten Befunde zeigen sich
in der dritten oder vierten Lebensdekade.

Typischerweise in der Metaphyse gelegen, ist in der Rontgen-
diagnostik eine fiir Enchondrome typische ,,popcornartige”
Kalzifikation der Lasion zu erkennen (Abb. 2) [1]. Diese kann
in den kleinen Rohrenknochen génzlich fehlen. In der MRT
zeigen diese Befunde die typische Beschaffenheit des Knorpels
(z. B. hyperintens in T2-Sequenzen). Auf8erst schwierig ist die
Unterscheidung zwischen benignen Chondromen und dem
atypischen kartilaginaren Tumor (ACT), frither Chondrosar-
kom GI der Extremititen genannt. Laut aktueller WHO-Klas-
sifikation zéhlen ACT zu den intermedidren Tumoren mit lo-
kal aggressivem Verhalten [1]. Dies ist der lokalen Knochen-
destruktionen geschuldet, weshalb ACT operativ entfernt wer-
den miisen. Histologisch lassen sich Enchondromen und ACT
nicht unterscheiden, da in beiden Fillen gut differenziertes
chondroides Gewebe vorliegt. Auch eine radiologische Metho-
de zur eindeutigen Differenzierung existiert bis heute nicht. Ein
endostales Scalloping von zwei Dritteln der Kortikalisdicke,
kortikale Penetration, Knochenexpansion und Matrixverkal-
kungen in weniger als einem Drittel konnen fiir einen ACT
sprechen [8]. Enchondrome in den kleinen R6hrenknochen der
Hinde und Fiif$e (vor allem Phalangen) erscheinen in der ra-
diologischen Bildgebung etwas aggressiver und manifestieren
sich sehr haufig durch eine pathologische Fraktur: Knapp ein
Viertel aller pathologischen Knochenfrakturen treten an den
Zehen und Fingern auf, 81 % davon sind durch Enchondrome
verursacht [9].

Grundsitzlich miissen Enchondrome nicht operiert werden.
Im Falle einer pathologischen Fraktur oder Groflenprogredi-
enz koénnen die Kiirettage der Lasion und Auffiillung des Kno-
chendefektes mit den Betroffenen besprochen werden (alloge-
ner Knochen, keramischer Knochenersatz). Ansonsten sollten
Enchondrome radiologisch (z. B. mittels MRT) kontrolliert
werden, da das Risiko fiir eine sekundire Entartung iiber die
Lebenszeit im Bereich von 1-9 % liegt (vorwiegend im niedri-
gen einstelligen Bereich) [10].

Osteochondrome

Bei Osteochondromen handelt es sich ebenfalls um eine beni-
gne Neoplasie des Knorpelgewebes. Sie entstehen an der Kno-
chenoberfliche und treten am haufigsten im Bereich der lan-
gen Rohrenknochen auf, insbesondere in Knie- oder Schulter-
gelenknihe. Ahnlich wie bei Enchondromen ist die Inzidenz
von Osteochondromen schwer einzuschitzen, da viele Fille
asymptomatisch verlaufen. Die meisten Diagnosen werden in
der zweiten Lebensdekade gestellt, da die wachsenden Befun-
de durch eine mechanische Irritation der Muskulatur und Seh-
nen oft bewegungsabhingige Schmerzen bereiten.

Aufgrund einer Mutation im EXT1- oder EXT2-Gen verlie-
ren die Chondroblasten ihre Polaritit in den Wachstumsfugen
und wachsen in die Peripherie [1], wobei die Kortikalis in den
knochernen Stiel regelrecht iibergeht (Abb. 3). Mit dem Errei-
chen der Pubertit ist das Wachstum von Osteochondromen
beendet. Das Risiko der sekundéren Entartungliegt im Bereich
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Abb. 2: Enchondrom des proximalen Humerus bei einer
24-jahrigen Frau
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Abb. 3: Zehnjdhriger Junge mit einem breitbasigen Osteochon-
drom und unauffélliger Knorpelkappe am distalen Femur links

von 1-2 % und macht sich durch die erneut auftretende Vergro-
Berung der Lision typischerweise in der dritten oder vierten
Lebensdekade bemerkbar [11]. Zudem kann die Knorpelkappe
von iiber 2 cm ein Hinweis auf ein Malignom sein [1].

Im Falle eines asymptomatischen Osteochondroms besteht
kein therapeutischer Handlungsbedarf. Bei Patientinnen und
Patienten mit lokalen Schmerzsyndromen kann eine margina-
le Resektion indiziert sein. In seltenen Fallen sind die arteriel-
len Geféf3e iiber den Osteochondromen lokalisiert. Durch eine
Volumenzunahme werden die Gefafle regelrecht aufgespannt,
was das Risiko fiir ein Aneurysma spurium oder andere vas-
kulare Komplikationen birgt [12]. In solchen Fillen besteht die
Indikation zur operativen Entfernung des Befundes.

Syndromale Erkrankungen bei chondroiden Tumoren

Enchondrome und Osteochondrome kénnen ebenfalls in
polyostotischen Formen auftreten, die regelhaft durch Mutati-
onen in den genannten Genen bedingt sind. Die Besonderheit
im Management betroffener Patientinnen und Patienten be-
steht im Risiko einer sekunddren Chondrosarkombildung: Bei
Morbus Ollier (multiple Enchondrome; Abb. 4) liegt dieses bei
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amputiert.
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Abb. 5: 21-jahriger Patient mit Osteoidosteom an der rechten Tibia.

In der MRT ist ein klares Odem perifokal zu sehen, in der CT I3sst
sich ein Nidus darstellen.

circa 26 %, beim Maffucci-Syndrom (multiple Enchondrome
und Hiamangiome) bei circa 53 % [13]. In bis zu 5% der Fille
mit multipler kartilaginarer Exostosenerkrankung entstehen
im Laufe des Lebens ebenfalls sekundire Chondrosarkome [1].
Bei syndromalen Erkrankungen ist eine lebenslange Beobach-
tung erforderlich, zum Beispiel mit Ganzkérper-MRT-Kon-
trollen. Zudem sollte stets ein spezialisiertes tumororthopé-
disches Zentrum eingebunden werden.

Osteogene Tumoren

Zu dieser Kategorie gehoren bei benignen Tumoren lediglich
Osteome und Osteoidosteome, wobei Erstere keine klinische
Relevanz besitzen. Osteoblastome zdhlen zu den intermedia-
ren, lokal aggressiven Tumoren.
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Abb. 4: 34-jahriger Patient mit ausgepragtem Befall der Phalangen beider Hande bei Morbus Ollier. Der 5. Strahl rechts wurde bereits

Osteoidosteome

Diese relativ haufigen Tumoren (10-12 % aller priméren beni-
gnen Knochentumoren) gehen von Osteoblasten aus und be-
treffen vor allem Kinder und Jugendliche. Die meisten Tumo-
ren (circa 50 %) treten in langen Réhrenknochen auf [1]. Typi-
scherweise entstehen zunéchst nachtliche Ruheschmerzen, die
sehr gut auf die Einnahme von nicht steroidalen Antirheuma-
tika ansprechen (nicht nur Aspirin, wie hdufig angenommen
wird).

Meist liegt der Tumor kortikal und weist eine ausgepragte
und mitunter auch langstreckige periostale Reaktion mit Skle-
rosierung der Kortikalis auf (Abb. 5) [14]. In der Schichtbild-
gebung mittels CT kann haufig ein Nidus identifiziert werden,
der die Gréf3e von 2 cm nicht tiberschreiten darf. Osteoidoste-
ome zeichnen sich durch die Produktion von Prostaglandinen
aus. Diese fithren fast immer zu ausgepragten perifokalen Ode-
men im Knochen und in den Weichteilen, die in der MRT gut
verifiziert werden konnen. Liegen die Tumoren in unmittelba-
rer Ndhe zu Gelenken oder im Gelenk selbst, konnen sie mas-
sive Arthritiden auslosen und werden haufig mit Monarthriti-
den rheumatoider Genese verwechselt.

Osteoidosteome verlaufen grundsitzlich selbstlimitierend.
Die massiven Schmerzen zwingen in der Regel jedoch zur In-
tervention. Da der eigentliche Tumor in Form des Nidus hau-
fig sehr klein und bei der Resektion schwer zu treffen ist, hat
sich die Radiofrequenzablation als Standardtherapie durchge-
setzt. Alternativ gewinnt die Behandlung mit HIFU an Bedeu-
tung. Hiernach sind die Patientinnen und Patienten regelhaft
innerhalb weniger Tage beschwerdefrei und bediirfen keiner
Nachsorge.

Osteoklastische riesenzellhaltige Tumoren

Zu dieser Gruppe gehoren als benigne Vertreter die AKZ und
das NOF, die in der tumororthopéddischen Praxis vergleichs-
weise haufig auftreten. Der Riesenzelltumor des Knochens
zahlt hingegen zu den intermediédren, selten metastasierenden
Tumoren, auf die im vorliegenden Artikel nicht nidher einge-
gangen werden soll.

Orthopdadie & Rheuma 2026; 29 (5)
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Abb. 6: Aneurysmale Knochenzyste bei einem achtjahrigen
Madchen an der proximalen Tibia links. In der MRT ist die Blut-
spiegelbildung klar zu erkennen.

Aneurysmale Knochenzyste

Diese meist zystischen Lisionen sind typischerweise in der Me-
taphyse der langen Réhrenknochen lokalisiert. Betroffen sind
meist Kinder und Jugendliche mit einer ungefdhren Inzidenz
von 1,5 Fillen pro eine Million Einwohner [1]. Die oft belas-
tungsabhdngigen Schmerzen initiieren eine radiologische Ab-
klarung, in der sich osteolytische Lasionen mit regelhafter
Expansion der befallenen Knochenabschnitte zeigen [15]. In
der Schichtbildgebung zeigen sich gekammerte Osteolysen mit
bindegewebigen Septen (Abb. 6). Zudem zeigen sich in diesen
multiplen Kammern Blutspiegel, die durch rezidivierende Ein-
blutungen entstehen. Die eigentlichen Tumorzellen sind (wie
beim Riesenzelltumor des Knochens) nicht die mehrkernigen
riesigen Osteoklasten, sondern die mutierten Spindelzellen, die
am ehesten von Fibroblasten abstammen [1]. Die ursachliche
Mutation betrifft in circa 80 % der Félle das USP6-Gen. Die von
mutierten Spindelzellen aktivierten Osteoklasten fithren zum
verstirkten Knochenabbau. Die resultierenden ausgedehnten
Osteolysen fiihren nicht selten zu pathologischen Frakturen.
Aufgrund des sehr dhnlichen Erscheinungsbildes in der MRT-
Aufnahme werden AKZ hiufig mit dem teleangiektatischen
Osteosarkom verwechselt [15]. Daher ist eine histopathologi-
sche Diagnosestellung vor der Therapie unentbehrlich.

In Abhéngigkeit von der Stabilitit des betroffenen Knochens
kann entweder eine interventionelle Behandlung (Sklerosie-
rungstherapie mit z. B. Polidocanol, eventuell kombiniert mit
arterieller Embolisation), oder die operative Versorgung (in-
traldsionale Kiirettage, Einsatz von Adjuvantien, Rekonstruk-
tion der Knochendefekte, gegebenenfalls additive Osteosynthe-
se) indiziert sein. AKZ neigen nach der Therapie zu Lokalrezi-
diven (20-70% [1, 3]), daher empfehlen die Autoren eine regel-
maflige MRT-Nachsorge iiber einen Zeitraum von fiinf Jahren.

Nicht ossifizierendes Fibrom
Das NOF ist eine der hiufigsten Formen benigner primérer
Knochentumoren. Die tatsichliche Inzidenz ist nicht bekannt,
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Abb. 7: Nicht ossifizierendes Fibrom bei einem 16-jahrigen Jungen
an der rechten distalen Tibia

Abb. 8: Monomelischer, poly-
ostotischer Befall des linken Beins
und Beckens durch eine fibrose
Dysplasie mit ausgepragter
Bildung einer ,Hirtenstab“-
Deformitat.

da die meisten Tumoren asymptomatische Inzidentalome dar-
stellen [1]. Typischerweise in der zweiten Lebensdekade dia-
gnostiziert, befinden sich diese Tumoren héaufig in den Meta-/
Diaphysen langer Rohrenknochen mit exzentrischer Lage, der
Kortikalis anliegend [16]. Die Tumoren sind lobuliert mit
scharfen sklerosierten Ridndern aufgebaut, eine endostale
Kortikalisarrosion ist nicht ungewohnlich (Abb. 7). In seltenen
Fillen konnen diese Befunde aufgrund ihrer Gréf3enausdeh-
nung zur Mikroinstabilitdt des Knochens mit begleitenden
belastungsabhidngigen Schmerzen fiithren.

Die Prognose von NOF ist exzellent, da sie in der Regel nach
der Pubertit vollstindig verkalken und lebenslang asympto-
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matisch bleiben. Normalerweise bediirfen sie keiner Therapie.
Nur in seltenen Fallen bei symptomatischen Befunden sind eine
Kiirettage mit Defektrekonstruktion und gegebenenfalls die
Stabilisierung des Knochens notwendig. Es besteht kein sekun-
déres Entartungsrisiko und normalerweise sind keine radiolo-
gischen Kontrollen erforderlich [1].

Andere Mesenchymale Tumoren: fibrése Dysplasie

Die fibrése Dysplasie (FD) ist eine primére benigne fibroossa-
re Neoplasie des Knochens, bei der die Knochenarchitektur ge-
stort ist und die Spongiosa vor allem intramedulldr durch das
fibrose und ossidre Gewebe in variierenden Proportionen ersetzt
ist. In der Regel liegt eine GNAS-Mutation zugrunde [1]. Die
Erkrankung weist keine spezifische Altersspitze auf. Meist sind
die Tumoren kraniofazial oder am proximalen Femur lokali-
siert. Man unterscheidet eine monostotische von der polyosto-
tischen Ausbreitung. In der Bildgebung zeigt sich eine geogra-
fische Léasion mit meist milchglastriiber Struktur in den rént-
genologischen Untersuchungen [17]. Es bestehen kein perifo-
kales Odem und keine extraossiren Tumoranteile. Typisch ist
die inhomogene teils sklerosierte, teils leicht osteolytische
Struktur.

Die gestorte Knochenarchitektur kann in Abhangigkeit von
der Lokalisation und der mechanischen Belastung zu Deformi-
titen des betroffenen Knochens sowie zu einer Differenz der
Extremititenldngen fithren. In ihrer maximalen Ausprigung
kann die Lasion am proximalen Femur eine ,,Hirtenstab“-De-
formitét verursachen (Abb. 8). Die FD birgt kein relevantes
Entartungsrisiko. Ist sie jedoch in mechanisch belasteten Ab-
schnitten der Extremititen (z. B. Femur) lokalisiert, sind die
Patientinnen und Patienten beobachtungspflichtig, um eine die
Lebensqualitat einschrankende Deformitit der Extremitdten
rechtzeitig zu erkennen und vermeiden. Tritt eine solche De-
formitit ein, sind achskorrigierende operative Eingriffe not-
wendig.

Die Kombination aus FD und Café-au-lait-Flecken, die mit
der hyperfunktionellen Endokrinopathie vergesellschaftet ist,
wurde im Rahmen von McCune-Albright-Syndrom beschrie-
ben [1]. Dabei steht die Endokrinopathie im Vordergrund, in
Einzelfillen sind sarkomatdse Transformationen der FD be-
kannt [18].

Fazit fiir die Praxis

Primére benigne Knochentumoren stellen eine hdufige Entitdt
im klinischen Alltag dar. Sie verlaufen meist asymptomatisch
und werden als Zufallsbefunde diagnostiziert. Anhand der
Bildgebung und eher selten erforderlichen histologischen Si-
cherung sollten rasch die richtige Diagnose gestellt und ent-
sprechend das richtige therapeutische Prozedere abgeleitet wer-
den. Eine Uberdiagnostik ist zu vermeiden, maligne Differen-
zialdiagnosen miissen jedoch sicher ausgeschlossen werden.
Die grofle Heterogenitit priméarer benigner Knochentumoren
kann Arztinnen und Arzte in der Basisversorgung vor dia-
gnostische und therapeutische Herausforderungen stellen. Aus
diesem Grund sollten frithzeitig spezialisierte tumororthopa-
dische Zentren in die weitere Abkldrung und Behandlung ein-
bezogen werden.
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© Welche Methode hat keinen Stellen-
wert in der Diagnostik von primdren
benignen Knochentumoren?

O Roéntgen

O CT

O PET-CT

O MRT

O Skelettszintigrafie

®

Welche Aussage trifft auf die juvenile
Knochenzyste (JKZ) zu?

O Spontan aufgetretene pathologische
Frakturen verschlechtern die Heilungs-
chancen.

O Bei einer pathologischen Fraktur sollte
die JKZ primdr operiert werden.

O Bei JKZ besteht eine Entartungsgefahr.

O Die Kortisoninstillation verspricht gute
Heilungschancen.

O Eine JKZ kann nach der Therapie nicht
rezidivieren.

0 Bei einem Enchondrom, wie in
Abb. 2 dargestellt, ist folgendes
Vorgehen gerechtfertigt:

O Eine Biopsie ist indiziert.

O Eine MRT-Verlaufskontrolle ist sinnvoll,
z. B. zundchst in sechs Monaten.

O Die deutlich erhohte Frakturgefahr
indiziert ein stabilisierendes operatives
Verfahren.

O Per PET-CT kann ein Enchondrom vom
atypischen kartilagindren Tumor unter-
schieden werden.

O Die Karenz von jeglichen sportlichen
Aktivitaten sollte angeraten werden.
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@ Bei welcher Befundkonstellation st
fiir marginale Resektion bei Osteo-
chondromen ist kontraindiziert?
asymptomatischer Zufallsbefund
Kompression der Gefdl3e
sensomotorische Defizite

deutliche GroRenprogredienz

lokale Schmerzen mit relevanter
Einschrankung der Lebensqualitdt
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0 Wie hoch ist das Risiko der
Entwicklung eines sekundéren
Chondrosarkoms bei Morbus Ollier?
<5%

5-15%

25-30%

50-60%

> 80%

(ONONONONG)

O welche Symptome sind untypisch fiir
ein Osteoidosteom?

Ruheschmerz

Sensitivitdt gegeniiber Ibuprofenein-
nahme

O Monarthritis

O Fieber

O Schwellung im schmerzhaften Bereich

O
O

© welche Therapie ist bei einer
aneurysmatischen Knochenzyste
primar kontraindiziert?
Embolisation
Sklerosierungstherapie

Kirettage und Auffiillung
stabilisierende Osteosynthese
weite Knochensegmentresektion
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Fur eine erfolgreiche Teilnahme mussen 70%

der Fragen richtig beantwortet werden. Pro Frage
ist jeweils nur eine Antwortmaglichkeit zutref-
fend. Bitte beachten Sie, dass Fragen wie auch
Antwortoptionen online abweichend vom Heft
in zufélliger Reihenfolge ausgespielt werden.
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Dieser CME-Kurs ist auf SpringerMedizin.de/CME
zwolf Monate verflgbar. Sie finden ihn, wenn Sie
die FIN oder den Titel in das Suchfeld eingeben.
Alternativ kénnen Sie auch mit der Option ,Kurse
nach Zeitschriften” zum Ziel navigieren oder den
QR-Code links scannen.

© welche Aussage zum nicht ossi-
fizierenden Fibrom (NOF) trifft zu?

O Ein NOF sollte primdr operiert werden.

O Regelhaft handelt es sich um
symptomatische Befunde.

O NOF zeigen normalerweise keine
Ausheilungtendenz.

O NOF kénnen die Stabilitat des
Knochens gefdhrden.

O NOF kénnen sekundar entarten.

© welche Aussage zur fibrosen
Dysplasie (FD) trifft nicht zu?

O Deformitéten der Extremitaten-
knochen treten haufiger an oberen
Extremitdten auf.

O Eine Skelettszintigrafie hilft, einen
polyostotischen Befall zu diktieren.

O FD kann im Rahmen einer Syndrom-
erkrankung auftreten.

O Eine Langendifferenz der Extremitdten
ist eine typische Folge von FD.

O Eine operative Achskorrektur kann bei
fortgeschrittenem Befall der
Extremitatenknochen indiziert sein.

© welche Diagnose indiziert die
erweiterte radiologische Abklarung
im Umfeld des Tumors (Thorax oder
gesamter Korper)?

Osteoidosteom

einzelnes Enchondrom

einzelnes Osteochondrom

nicht ossifizierendes Fibrom

multiple Enchondrome oder
Osteochondrome
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Bei inhaltlichen Fragen erhalten Sie beim Kurs
auf SpringerMedizin.de/CME tutorielle UnterstUt-
zung. Bei technischen Problemen erreichen Sie
unseren Kundenservice kostenfrei unter der
Nummer 0800 7780777 oder per Mail unter
kundenservice@springermedizin.de.
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