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Zusammenfassung

Einleitung: Die vorliegende Arbeit beschéftigt sich mit der radiologischen Diagnostik von
Knochentumoren und soll einen Uberblick iiber dieses umfangreiche Thema bieten. Es wer-
den die Aufgaben der Radiologie und die Grundlagen der Morphologie und Klassifizierung
von Knochentumoren dargestellt. AuBerdem werden Wachstumsmuster und spezifische Be-
gleitprozesse innerhalb und auBlerhalb des Knochens behandelt. AbschlieBend werden die

wichtigsten Tumorentitdten und Differentialdiagnosen zusammengefasst.

Methodik: Diese Diplomarbeit beruht auf einer Literaturrecherche, die griindlich und um-
fangreich durchgefiihrt wurde. Als Quellen dienten sowohl die Datenbank Pubmed als auch
die Bibliothek der Medizinischen Universitét Graz.

Resultate: Knochentumoren sind sehr selten und weisen oftmals nur unspezifische Sympto-
me auf. Am hiufigsten treten Osteosarkome, Ewing-Sarkome und Chondrosarkome auf. Die
wichtigste Aufgabe der Radiologie ist zundchst die Unterscheidung zwischen benignen und
malignen Lésionen. Vor allem die Klassifikation der Morphologie nach Lodwick zur Beurtei-
lung der Wachstumsgeschwindigkeit ist hierbei hilfreich. Zusétzlich sind Lokalisation, Alter,
Begleitprozesse wie Periostreaktionen und die Morphologie der Tumormatrix in die Befun-
derstellung mit einzubeziehen, um die richtige Diagnose zu erhalten. Aufgrund der Vielzahl
von unterschiedlichen Tumorentititen und der groBen Anzahl an nicht-tumordsen Differenti-
aldiagnosen ist eine genaue und umfangreiche radiologische Diagnostik in der Befundung von

Knochentumoren notwendig.

Schlussfolgerung: Es zeigte sich, dass sowohl das Nativrontgen, als auch Computertomogra-
phie (CT), Magnetresonanztomographie (MRT) und Szintigrafie eine wichtige Bedeutung in
der Befundung von Knochentumoren haben. Die Aufgaben der Radiologie sind Detektion,
Diagnosestellung und Staging. Obwohl nicht jede Entitdt durch alleinige Bildgebung ausrei-
chend sicher diagnostiziert werden kann, hat die Radiologie eine unverzichtbare Rolle im
Management von Knochentumoren. Sowohl weitere Diagnostik als auch anschlieBende The-

rapie werden mafB3geblich von den Ergebnissen der radiologischen Befunde beeinflusst.
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Abstract

Introduction: This thesis is about the radiologic diagnosis of bone tumours and gives an
overview about this comprehensive topic. Therefore an exposure is given about the duties of
radiology and the basics of morphology and classification of bone tumours. In addition to
that, one can find a discussion about the growing patterns and the secondary process in- and
outside the bones. In conclusion the most important tumours and its differential diagnosis are

summarized.

Methods: This thesis is based on a literature research, which was systematically and compre-
hensively realised. For the search PubMed and the library of the Medical University of Graz

were used.

Results: Bone tumours are very uncommon and have mostly only unspecific symptoms. Most
frequently are osteosarcoma, Ewing’s sarcoma and chondrosarcoma. The most important is-
sue of the radiology is to differentiate between benign and malignant lesions. Especially the
Lodwick classification of morphology is helpful for evaluating the rate of growth. In addition,
localization, age of the patient, secondary process like periost reaction and morphology of the
tumour matrix should be involved in the diagnosis. Because of the multiplicity of different
bone tumours and the big number of non-tumours differential diagnosis an accurate and com-

prehensive evaluation is necessary.

Discussion: It showed that x-ray as well as computer tomography (CT), magnet resonance
imaging (MRI) and scintigraphy are significant for the evaluation of bone tumours. Further-
more, the duties of radiology are detection, diagnosis and staging. Although not every tumour
can be identified, radiology has a major role in the management of bone tumours. In conclu-
sion both, further diagnostic and further therapy, are significantly influenced by the results of

radiologic evaluation.
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1 Einleitung

Primdre Knochentumoren sind seltene Tumoren und treten weniger oft auf als andere Kno-
chenkrankheiten, wie beispielsweise Osteomyelitis, Osteoporose oder Skelettdysplasien.
Sie machen etwa 0,2% aller malignen Tumoren und etwa 5% aller péddiatrischen Maligno-

me aus, wahrend Knochenmetastasen und multiple Myelome weitaus hdufiger auftreten.

(1)

Aufgrund der Vielzahl von unterschiedlichen Knochentumoren ist es jedoch sehr wichtig
eine exakte Diagnose zu treffen, um eine addquate Abklarung und Weiterbehandlung ein-
zuleiten. Die Radiologie tibernimmt eine wichtige Rolle in Detektion, Diagnosestellung
und Staging. Eine frilhe Differenzierung zwischen benignen und malignen Verédnderungen
ist notwendig, um festzustellen, ob weitere ergdnzende Untersuchungsmodalititen, wie
z.B. Computertomographie, Magnetresonanztomographie oder eine Biopsie nétig sind.
Dafiir sind ausreichende Kenntnisse liber Morphologie, typische Destruktionsmuster, Peri-

ostreaktionen und charakteristische Lokalisationen von Knochentumoren notwendig. (2)

2 Methodik

Diese Diplomarbeit beruht auf einer Literaturrecherche, die griindlich und umfangreich
durchgefiihrt wurde. Als Quellen dienten sowohl die Datenbank Pubmed als auch die Bib-

liothek der Medizinischen Universitiat Graz.



3 Grundlagen

3.1 Allgemeines

Knochentumoren leiten sich entweder von Knorpelgewebe oder von Knochengewebe, also
von Osteoblasten oder Osteoklasten, ab. Die Atiologie ist weitgehend unbekannt. Als mog-
liche Ursachen wurden jedoch Zustand nach Strahlentherapie, sowohl von gesunden Kno-

chen, als auch von préexistenten Lisionen oder radioaktive Exposition beschrieben.

Zusétzlich finden sich auch maligne Transformationen in etwa 5% der Félle beim Morbus
Paget und in etwa 0,4-1,0% der Fille bei fibroser Dysplasie. Sarkome kdnnen sowohl de

novo, als auch nach einer Bestrahlung entstehen. (1,3)

Meist zeigen sich klinisch nur unspezifische Symptome, oft Schwellung und Schmerzen.
Lediglich anhand der oberflichlichen Betrachtung der Symptome kann man keine Aussage
tiber Dignitdt bzw. Tumorentitit treffen. Schmerzen, die erst seit kurzer Zeit bestehen,
sprechen jedoch eher fiir ein entziindliches Geschehen, {iber Monate bestehende Schmer-

zen eher fiir ein malignes Geschehen.

3.2 Inzidenz

In Nordamerika und Europa betrigt die Inzidenz bei Ménnern etwa 0,8/100 000 Einwoh-
nern. Weltweit gesehen weisen Brasilien, Argentinien (1,5-2/100 000) und Israel (1,4/100
000) die hochsten Inzidenzen auf. Mit 35% aller Fille ist das Osteosarkom der hiufigste
histologische Subtyp, gefolgt vom Chondrosarkom mit 25% und dem Ewing-Sarkom mit
16%. In Landern mit einer hoheren Inzidenz weist das Osteosarkom sogar einen noch gré-
Beren relativen Anteil auf. Chordome und maligne fibrose Histiozytome sind mit 8% be-
ziehungsweise 5% aller Fille weniger hiufig. Alle anderen histologischen Subtypen ma-
chen einen geringeren Anteil aller primdren Knochentumoren aus. Knochentumoren kén-
nen in jedem Alter auftreten, zeigen jedoch einen Peak zwischen dem 10. und 20. Lebens-

jahr, sowie einen zweiten Peak nach dem 40. Lebensjahr. (4)



3.3 Klassifikation

Die Klassifikation von Knochentumoren und tumoréhnlichen Lisionen ergibt sich haupt-

sdchlich durch den Aufbau der Tumormatrix, die von den jeweiligen Tumorzellen gebildet

wird. Jedoch konnen eine Reihe von Knochentumoren mehrere verschiedene Zelltypen

aufweisen, wobei diese dann durch den dominierenden Zell- oder Gewebstyp, der im je-

weiligen Tumor vorherrscht, eingeteilt werden. Somit ergibt sich die Differenzierung in

benigne und maligne, knochenbildende, knorpelbildende und faserbildende Tumoren (Ta-
belle 1). (2)

Ursprung Maligner Tumor

Osteogen Osteosarkom

Chondrogen Chondrosarkom

Fibros Fibrosarkom

Malignes fibroses Histiozy-
tom

Endothel Héamangioendotheliom
Héamangioendothelsarkom
Lymphangiosarkom

Hémangioperzytom

Benigner Tumor

Osteoidosteom
Osteoblastom

Osteom

Enchondrom
Osteochondrom
Chondroblastom
Chondromyxoidfibrom

Benignes fibroses Histi-
ozytom

Desmoplastisches  Fib-
rom

Hamangiom

Lymphangiom

Tumorihnliche
Lasion

Fibrose

Dysplasie

Nicht-
ossifizierendes
Knochenfibrom

Aneurysmatische
Knochenzyste




SOV e QNG Ewing-Sarkom Eosinophiles Gra-
hiamatopoetische ) nulom
Zellen (Multiples) Myelom
(Langerhans-
(Plasmozytom) Zellhistiozytose)
Non-Hodgkin-Lymphom
Leukémie
Chorda Chordom
Unbekannt Maligner Riesenzelltumor Riesenzelltumor Solitdre Knochen-
. zyste
Adamantinom
Epidermoidzyste
Ganglion

Tabelle 1 Histologische Klassifikation von Knochentumoren (5)

4 Bildgebende Diagnostik und ihre Aufgaben

e Detektion
e Diagnosestellung

e Staging

Detektion ist der erste Schritt. Dafiir stehen das konventionelle Rontgen, die Computerto-
mographie (CT), die Magnetresonanztomographie (MRT) und die Skelettszintigrafie zur
Verfligung. Seltener kann auch ein Ultraschall die Diagnose unterstiitzen. Das konventio-
nelle Rontgen in zwei Ebenen ist die erste Moglichkeit fiir den Nachweis von Knochentu-
moren. Oftmals wird eine suspekte Verdnderung bei der Abkldarung von Knochenschmer-
zen oder als Zufallsbefund entdeckt. Anhand der Rontgenmorphologie gelingt es meist die
Aggressivitit bzw. die Wachstumsform einer Lésion einzuschitzen. In gewissen Korperre-
gionen wie Schidelbasis, Becken, Wirbelsdule oder Schulter konnen gewisse Entititen
dem konventionellen Rontgen entgehen und indizieren somit die Diagnosestellung mittels

CT oder MRT. Die Skelettszintigrafie wird aufgrund ihrer geringen Spezifitdt meist nicht



in der primédren Diagnostik eingesetzt, sondern als ergdnzende Untersuchungsmodalitit,
insbesondere zur Metastasendetektion. Mittels der Skelettszintigrafie kann jedoch annéhe-
rungsweise die biologische Aktivitit einer Lision eingeschétzt werden und somit biolo-
gisch inaktive, sklerotische Verdnderungen, von biologisch aktiven, neoplastischen oder

entzlindlichen Knochenverdnderungen unterschieden werden. (2)

Zweitens folgt die artdiagnostische Zuordnung des Tumors und somit die Diagnosestel-
lung. Fiir diese werden Parameter wie Alter, Lokalisation der Lision im einzelnen Kno-
chen und im Gesamtskelett, Periostreaktion und Destruktionsmuster herangezogen. Somit
kann in 70-80% der Fille die richtige histologische Diagnose getroffen und tiber die weite-
re Vorgehensweise entschieden werden. Ist eine invasive Diagnostik notwendig, wird nach
der Biopsie und der damit verbundenen histologischen Diagnosestellung, der Befund mit

der radiologischen Diagnose verglichen und eine Plausibilititspriifung durchgefiihrt. (5)

Staging ist die dritte Aufgabe der bildgebenden Diagnostik im Management von Knochen-
tumoren. Dafiir eignet sich die MRT am besten, da sie eine gute Darstellung iiber die Aus-
dehnung des Tumors sowohl innerhalb, als auch auBerhalb des Knochens bietet. Damit
kann auch das Verhiltnis des Tumors zu Gefdllen, Nerven oder Gelenksstrukturen darge-
stellt werden. Auch in der Rezidivdiagnostik hat die MRT eine wichtige Rolle, eventuell

erginzt durch die PET-CT (Positronen-Emissions-Tomographie-Computertomographie).

()

S Einteilung der Aggressivitat / Wachstumsgeschwindig-

keit anhand des Destruktionsmusters nach Lodwick

Durch das Wachstum eines Knochentumors wird im tumortragenden Knochen eine osteo-
klastire oder osteoblastidre Reaktion ausgelost, die die Knochenstruktur lokal, regional o-
der diffus modifiziert. Lodwick hat mit seinen Untersuchungen den Grundstein gelegt, um
das Destruktionsmuster des Knochens zu beschreiben und somit Riickschliisse auf die
Wachstumsgeschwindigkeit zu treffen. Die auf dem Rontgenbild sichtbaren Reaktionen
sind ein guter Index fiir die Wachstumsgeschwindigkeit eines Tumors oder eines entziind-

lichen Prozesses, geben jedoch keine Information iiber die Histologie der Lasion. Nach



Lodwick kann man auf dem konventionellen Rontgenbild drei Destruktionsmuster vonei-

nander unterscheiden:

1. Grad I: rein geographische Knochendestruktion; spiegelt einen langsam
wachsenden Prozess wider

2. Grad II: geographische Knochendestruktion mit mottenfraBBarti-
ger/permeativer Komponente; zeigt eine intermedidre bis hohe Wachs-
tumsgeschwindigkeit an

3. Grad III: rein mottenfraBartige oder permeative Destruktion; Zeichen einer

sehr schnellen Wachstumsgeschwindigkeit

Bei der Beurteilung von Lisionen in Rohrenknochen und kleinen Knochen ist diese Klassi-
fikation sehr sinnvoll. Der Aussagewert bei platten Knochen ist dagegen nur klein, auf-
grund des geringen Durchmessers und Uberlagerungen von Strukturen bei der Darstellung.

(5-7)

5.1 Grad I - Rein geographische Destruktion

Dieser Destruktionstyp zeigt eine scharf abgrenzbare Lision mit einer schmalen Uber-
gangszone zwischen normalen Knochen und Tumor. Die Grenze kann lobuliert oder bo-
genformig bis muschelformig sein. Grad I zeigt eine langsame Wachstumsgeschwindigkeit
an, bei der der Tumor so langsam wichst, dass der tumortragende Knochen Zeit hat eine
reaktive Knochengrenze — einen sklerotischen Randsaum — auszubilden. Lodwick hat die-
ses Destruktionsmuster in drei Untergruppen unterteilt, wobei die Wachstumsgeschwin-

digkeit von IA bis IC zunimmt. (2,7)

5.1.1 Grad IA - geographische Osteolyse mit sklerotischem Randsaum

Dieses Muster findet sich fast ausschlieflich bei benignen Tumoren und tumorihnlichen
Liasionen, wie solitdiren Knochenzysten, Enchondromen oder nicht-ossifizierenden Kno-
chenfibromen (NOF). Die Lésion wichst so langsam, dass der tumortragende Knochen
genug Zeit hat reaktiv einen sklerotischen Randsaum zu bilden. Die Dicke kann je nach

Lokalisation der Lasion variieren. Treten langsam wachsende Lésionen in Gewichtsbelas-



tungszonen auf, kann der Randsaum besonders dick sein, da er dann eine mechanische
Adaptation darstellt, welche die Belastungskrifte und Trajektoren um die Lésion herumlei-
tet. Bei einer chirurgischen Intervention muss man beachten, dass kleinere Tumorauslaufer
teilweise in den Randsaum einwachsen und diesen sogar geringfiigig iiberwachsen konnen.
Einige Lisionen, insbesondere das NOF, zeigen einen polyzyklischen, lobulierten Rand.

2,7

5.1.2 Grad IB — geographische Osteolyse

Dieses Destruktionsmuster weist eine geographische Osteolyse mit scharfen Grenzen zwi-
schen Tumor und benachbartem Knochen auf, jedoch ohne oder nur teilweise sklerosier-
tem Randsaum. Die Knochentrabekel sind bis zur Tumor-Knochen Grenze normal vorhan-
den, im Kontaktbereich sind sie jedoch komplett resorbiert. Diese Destruktion représentiert
ein etwas schnelleres Wachstum als Grad IA. Dem tumortragenden Knochen bleibt nicht
geniigend Zeit reaktiv einen kompletten sklerotischen Randsaum auszubilden. Gelegentlich
kann jedoch ein inkompletter Randsaum angetroffen werden. Lodwick Grad IB findet man
iiberwiegend bei benignen Lisionen, wie Riesenzelltumoren, aneurysmatischen Knochen-
zysten, Enchondromen, Chondroblastomen und Chondromyxoidfibromen. Bei gewissen
malignen Tumoren, wie zB. bei Plasmozytomen, Chondrosarkomen und selten auch Meta-
stasen kann die Wachstumsgeschwindigkeit so gering sein, dass dieses Destruktionsmuster
auftritt. Hierbei wachsen die Lésionen nicht infiltrierend, sondern expansiv, sodass nur
sehr selten jenseits des sichtbaren Randes, im spongiosen Knochen, Tumoranteile gefun-
den werden. Breiten sich rein osteolytische Tumoren nur im diaphysdren Markraum aus,
konnen diese auf dem Rontgenbild ,,unsichtbar sein, da kein benachbarter, spongioser
Knochen vorhanden ist, der eine Grenze bilden konnte. Erst wenn eine enostale Resorption
an der Kompakta induziert wurde, werden diese Lasionen sichtbar. Zu Lodwick Grad 1B
werden auch geographische Osteolysen mit einem kompletten, sklerotischen Randsaum
gezdhlt, wenn der Knochen um mehr als einen Zentimeter aufgetrieben wurde, als Folge
einer induzierten Periostreaktion durch den Tumor. In diesem Fall wichst der Tumor
schneller als bei einer vergleichbaren Lésion mit Destruktionsmuster IA ohne Auftreibung.
Es werden entweder keine oder kontinuierliche Periostreaktionen mit Kompaktareaktionen

angetroffen. (2,7)



5.1.3 Grad IC - geographische Osteolyse mit kompletter Kompaktapenetration

Bei diesem Typ findet sich eine geographische Osteolyse mit unscharfen Rdndern. Im
Randbereich wichst die Lasion lokal infiltrativ, sodass die angrenzende Kompakta pene-
triert oder destruiert wird. Somit erscheint am Réntgenbild die Ubergangszone zwischen
Tumor und intaktem Knochen verwaschen. Dieses Destruktionsmuster tritt sowohl bei
schnell wachsenden, benignen Lasionen, insbesondere bei Kindern, als auch bei malignen
Prozessen auf. Hier werden keine oder kontinuierliche Periostreaktionen, mit oder ohne

begleitender Kompaktaauflosung oder unterbrochener Periostreaktionen angetroffen. (2,7)

5.2 Grad II - geographische Osteolyse mit mottenfraflartiger/permeativer

Komponente

Dieser Grad zeichnet sich durch eine geographische Osteolyse, mit mottenfraartigen oder
permeativen Anteilen, aus. Finden sich im Randbereich unterschiedlich groBe, unscharf
begrenzte Osteolysen, spricht man von einer MottenfraBdestruktion. Von permeativer De-
struktion spricht man bei kleinen, runden oder ovalen Aufhellungen in der Kortikalis, wo-
bei im spongidsen Knochen nur kaum sichtbare Strukturauflockerungen erkennbar sind.
Wenn Tumoren einen dieser beiden Destruktionsmuster aufweisen, wachsen sie weitaus
schneller als Tumoren mit ausschlieSlich geographischer Osteolyse. Der Knochen hat nicht
genug Zeit einen kompletten Knochenabbau durchzufiihren. Somit bleibt zwischen den
Osteolysen noch nicht oder nur teilweise abgebaute Spongiosa stehen. Bei weitgehender
Kompaktadestruktion kann der Tumor in die Weichteile infiltrieren. Lodwick Grad II fin-
det man insbesondere bei malignen Tumoren wie Osteosarkomen, Chondrosarkomen und
Ewing-Sarkomen, aber auch bei aggressiv wachsenden, benignen Tumoren, wie dem eo-

sinophilen Granulom im Kindes- und Jugendalter. (2,7)

5.3 Grad III - alleinige mottenfraflartige/permeative Destruktion

Lodwick Grad III stellt die schnellste Wachstumsgeschwindigkeit eines intraossdren Tu-

mors dar. Bei einer mottenfraBBartigen Destruktion sind viele, unterschiedlich grof3e, meist



kleine Osteolysen im spongidsen und kortikalen Knochen nachweisbar, ohne dass ein ei-
gentliches Tumorzentrum abgrenzbar wére. Der Tumor wichst so schnell, dass die Zeit
nicht ausreicht, um im Tumorzentrum einen kompletten Knochenabbau durchzufiihren.
Beim permeativen Destruktionsmuster findet man multiple, meist gleich groBe, kleinste
Osteolysen oder Streifen im kortikalen Knochen, wobei die Spongiosa nur eine uncharak-
teristische Strukturauflockerung aufweist. Diese Verdnderungen werden durch eine korti-
kale Tunnelierung, durch eine massiv gesteigerte, osteoklastidre Reaktion, hervorgerufen.
Diese Modellierung kann auch durch mechanische, entziindliche oder metabolische Pro-
zesse initiiert werden. Die verstdrkte Osteoklastentétigkeit wird hiufig durch eine lokale
Hyperdmie ausgeldst. Ewing-Sarkome, Angiosarkome und hoch maligne Chondrosarkome
sind typische Vertreter des Lodwick Grad III. Dieses Destruktionsmuster kann jedoch auch
von einer himatogenen, akuten Osteomyelitis oder einer hdmatologischen Erkrankung, wie

dem Plasmozytom oder der Leukémie hervorgerufen werden. (2,7)

5.4 Wertigkeit der Lodwick Klassifikation

Grundsitzlich kann mit der Lodwick-Klassifikation eine zuverldssige Abschétzung der
Wachstumsgeschwindigkeit und somit der Dignitit getroffen werden. Es wurde bei einer
groflen Studie mit tiber 1000 Tumoren oder tumordhnlichen Lésionen der langen Rohren-
knochen die Zuverldssigkeit der Klassifikation tiberpriift. Es zeigte sich, dass bei Wachs-
tumsgrad III alle Tumoren maligne waren und bei Grad IA, bis auf eine Ausnahme, alle

benigne. Bei Grad IC waren jeweils die Hélfte benigne und maligne. (6)

In einer weiteren, kleineren Studie wurde ermittelt, dass unter den untersuchten Tumoren,
alle intraossdren, benignen Tumoren einen Wachstumsgrad IA-IC aufwiesen, wobei die

malignen, intraosséren Tumoren eine Wachstumsgeschwindigkeit von Grad IC-III zeigten.

(8)

6 Periostreaktionen

Das Periost iiberzieht die Kompakta und bildet die Grenze zu den Weichteilen. Es besteht
aus eciner dulleren, zellarmen, fibrosen Schicht und einer inneren, zellreichen Kambium-

schicht. Das Periost zeigt bei einer Vielzahl von unterschiedlichen Ausldsern eine Reakti-



on. Diese kann sowohl bei benignen und malignen Prozessen, bei Verletzungen, aber auch
physiologisch beim Wachstum des Knochens auftreten. Knochentumoren stimulieren im
Periost eine zelluldre Modulation durch lokale Druckanwendung und Hyperdamie. Sie er-
zeugen somit einen Effekt, der radiologisch detektierbar ist. (9,10) Obwohl Periostreaktio-
nen nicht spezifisch sind, bezieht sich das Spektrum ihrer Erscheinungen auf Intensitét,
Aggressivitit und Dauer der zugrunde liegenden Lésion. (11) In einer Studie zeigte sich,
dass Periostreaktionen bei 54% aller Ewing Sarkome, bei 49% aller Osteosarkome und in

52% der Fille bei einer Osteomyelitis auftreten. (9)

Grundsitzlich kénnen zwei Gruppen von Periostreaktionen unterschieden werden. Einer-
seits findet man kontinuierliche Reaktionen, welche meistens bei langsam bis mittelschnel-
len Knochenprozessen auftreten und andererseits, unterbrochene Periostreaktionen, die
meist Begleitprozesse eines sehr aggressiven Geschehens darstellen. Bei der kontinuierli-
chen Reaktion differenziert man wiederum zwei Subtypen: Periostreaktionen mit gleich-
zeitig ausgeloschter Kompakta und Periostreaktionen mit komplett oder zumindest teilwei-

se erhaltener Kompakta. (10)

continuous interrupted
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Abbildung 1 Ubersicht iiber kontinuierliche und unterbrochene Periostreaktionen courtesy of Dr Roberto
Schubert, Radiopaedia.org
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6.1 Kontinuierliche Periosreaktion mit Kompaktaresorption

(Periostschale)

Die Periostschale bezeichnet eine nicht unterbrochene Periostreaktion mit begleitender,
kompletter Kompaktaresorption. Sie repridsentiert einen Ausgleich zwischen einem
langsam wachsenden Prozess, bei dem einerseits auf enostaler Seite die Kompakta
resorbiert, und andererseits auf der duBleren Periostoberfliche neuer Knochen aufgebaut
wird. Uberwiegt die Resorption der Kompakta, wird diese immer diinner oder komplett
resobiert, wobei dann die neu gebildete Periostschale als Ersatz flir die Kompakta dient.
Sie findet sich fast ausschlieBlich bei Tumoren oder tumordhnlichen Lésionen. Bei dlteren
PatientInnen tritt diese Periostreaktion bei malignen Tumoren, wie dem Plasmozytom oder
dem niedrig malignen Chondrosarkom auf, wogegen bei jlingeren Patientlnnen fast nur

benigne Tumoren dieses Bild zeigen. (10)

6.1.1 Glatte Schale

Eine glatte Periostschale entsteht, wenn eine Lidsion einen gleichférmigen, expansiven
Druck ausiibt. Sie wird somit meist bei benignen Prozessen beobachtet. Man findet
exzentrisch lokalisierte Periostschalen bei Riesenzelltumoren, Chondroblastomen,
Chondromyxoidfibromen, fibrosen Dysplasien und aneurysmatischen Knochenzysten. Als
Folge eines zirkuldr wirkenden, hydrostatischen Druckes wird eine zirkuldr ausgebildete

Periostschale bei solitiren Knochenzysten angetroffen. (10)

6.1.2 Lobulierte Periostschale

Man findet die lobulierte Periostschale bei Lédsionen mit fokal unterschiedlichen
Wachstumsgeschwindigkeiten. Je aktiver die Komponente der Lision, desto peripherer
reicht die Periostreaktion. Die Lésionen konnen entweder zystisch oder solide sein. Sie
werden bei den gleichen Lésionen beobachtet, welche auch das Bild einer glatten

Periostschale bieten konnen. (10)
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6.1.3 Septierte Periostschale (Seifenblasenmuster)

Sie tritt bei proliferativen Prozessen auf, die ihre mittlere Wachstumsgeschwindigkeit
reduzieren. Die septierte Periostschale ist normalerweise dicker und besser abgrenzbar als
die lobulierte Schale. Von der inneren Periostschale ausgehend, begrenzen Septen, die
Bezirke mit geringer Resorption darstellen, die aktivsten Herde. An den Septen kann auch
eine Knochenneubildung stattfinden. Die septierte Periostschale wird bei NOF,
Enchondromen oder Riesenzelltumoren, bei élteren Patientlnnen gelegentlich auch bei
langsam wachsenden, malignen Lisionen, wie Chondrosarkomen, Plasmozytomen oder

einer Hypernephrommetastase beobachtet. (10)

6.2 Kontinuierliche Periostreaktionen mit erhaltener Kompakta

6.2.1 Solide Periostreaktion

Die solide Periostreaktion bezeichnet multiple, nacheinander neu gebildete, miteinander
verschmolzene Knochenanlagen auf der Kompakta. Sie weist auf einen meist chronisch,
langsam wachsenden Markraum-, Kompakta-, oder Weichteilprozess hin. Sie tritt bei einer
Osteomyelits, bei einem Osteoidosteom, bei einem groBem Enchondrom oder beim
Chondroblastom auf. Typisch fiir das Chondroblastom ist, dass sich die Periostreaktion

diametaphysal, distal des epiphysal gelegenen Tumors, zeigt. (9,10)

Beziiglich der Haufigkeit des Auftretens der soliden Periostreaktion beim Chondroblastom
gibt es unterschiedliche Angaben in der Literatur: In einer Studie von Brower wurde
angegeben, dass eine solide Periostreaktion in 47% aller untersuchten Chondroblastome
aufgetreten ist. (12) Zwei weitere Studien zeigten sogar ein noch hoheres Auftreten.
(13,14) Bei der Studie von Wenaden zeigte sich dagegen nur in 26% der Fille eine

Periostreaktion beim Chondroblastom.(9)

6.2.2 Einzellamelle

Die Einzellamelle umgibt den Knochen teilweise oder ganz und besteht aus einer
neugebildeten Knochenschicht. Aus ihr kann sich eine solide Periostreaktion entwickeln.

Sie weist, besonders wenn sie dick ist, auf einen benignen Prozess hin. Sie wird bei einer
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akuten Osteomyelitis, einem eosinophilen Granulom, einem subperiostalem Hamatom, bei
einer Stressfraktur, einem battered child oder beim Mb. Caffey beobachtet. Sie kann
jedoch auch bei malignen Prozessen, wie dem Osteosarkom oder bei Knochenmetastasen

angetroffen werden. (9,10)

6.2.3 Lamellire Periostreaktion (Zwiebelschale)

Sie zeichnet meist einen aggressiven Prozess aus und besteht aus mehreren, konzentrisch
angeordneten, ossifizierten Periostlamellen auf der Weichteilseite der Kompakta. In der
Literatur gibt es verschiedene Theorien iiber die Entstehung der lamelldren Periostreaktion.
Frither glaubte man, dass die Ursache eine persistierend, alternierend wachsende Lésion
ist. Durch abwechselnd aktive und nicht aktive Phasen kdme es zum zwiebelschalenartigen
Aufbau. (15) Eine weitere Theorie erklart den Aufbau durch Knochenbriicken, die die
einzelnen Schalen miteinander verbinden. Durch eine Knochenneubildung kommt es zu
einer Hebung des Periosts und darunter bildet sich eine neue, periostale Lamelle. Diese ist
mit kleinen Knochenbriicken verbunden und es kommt wiederum zu einer Hebung des
Periosts. Dieser Vorgang wiederholt sich mehrmals und es entsteht die lamelldre
Periostreaktion. (16) Bei nicht-tumordsen Geschehen entsteht sie durch eine kortikale
Tunnelierung bei einer aktiven Hyperdmie. Es findet sich histologisch eine gesteigerte
Aktivitdt von Osteoblasten auf der Weichteilseite und eine gesteigerte osteoklastische
Aktivitdit auf der Kompaktaseite. Nach und nach werden durch diesen Prozess die
Lamellen schlechter von einander abgrenzbar. Wird das zwischengelagerte Bindegewebe
bei nicht-tumordsen Prozessen abgebaut, kann aus der Zwiebelschale eine solide
Periostreaktion entstehen. Die lamelldre Reaktion zeigt sich bei einem Ewing-Sarkom,
einem Non-Hodgkin Lymphom, einem Angiosarkom, aggressiven eosinophilen
Granulomen, primitiv neuroektodermalen Tumoren, einer akuten Osteomyelitis einem
Osteosarkom und seltener bei Stressfrakturen und hypertrophen Osteoarthropathien. Da die
lamelldre Periostreaktion bei einem aggressiv wachsenden Prozess die erste Erscheinung
auf dem Rontgenbild sein kann, muss jedes Auftreten genauestens untersucht werden. (10)
Wenaden gibt an, dass diese Reaktion am hédufigsten bei einem Osteosarkom mit 28% der
Fille, gefolgt von der Osteomyelitis mit 23% auftritt. (9) Die lamelldre Periostreaktion
kann auch bei gesunden Neugeborenen gefunden werden, was dadurch erklirt wird, dass

diese Reaktion auch bei beschleunigtem, physiologischem Wachstum auftreten kann. (16)
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6.2.4 Parallele und divergierende spikulire Periostreaktionen (Biirstensaum)

Sie besteht aus einer Variation zwischen uniformen, diinnen, multiplen Spikulae einerseits
und einzelnen, liangeren Spikulae andererseits. Auf Schnittprdparaten erkennt man die
wahre, wabenartige Formation, wobei der spikuldre Aspekt auf dem Rontgenbild, durch
die alleinige Abbildung der parallel zum Rontgenstrahl angeordneten Ossifikationen
entsteht. Meist tritt sie bei malignen Prozessen auf. Typische Beispiele sind das Ewing-
Sarkom, Osteosarkom und Chondrosarkom und auBerdem samtartige, spikulére

Reaktionen bei Thalassdmie, Mb. Caffey und Syphilis. (10)

6.3 Unterbrochene Periostreaktionen

6.3.1 Periosterker (Buttress)

Es zeigt sich im Randbereich einer Lasion, eine solide, dreieckige Periostreaktion auf einer
meist intakten Kompakta, wogegen im Zentrum der Lésion die Kompakta destruiert ist.
Maligne Prozesse wie das osteolytische Osteosarkom, das maligne fibrose Histiozytom
oder das Chondrosarkom zeigen diese Reaktion. Sie kann auf eine maligne Transformation
einer chronisch bestehenden, benignen Lésion hinweisen, wobei sie dann als Rest einer
zentral destruierten Periostreaktion erscheint. Findet sie sich im Randbereich einer intakten

Periostschale, spricht dies fiir einen langsam wachsenden Prozess. (10)

6.3.2 Codman Dreieck

Beim Codman Dreieck handelt es sich um einzelne oder mehrere Lamellen, bei
dreieckformiger Periostreaktion zwischen dufleren Tumorrand und Kortikalis. Histologisch
zeigt sie sich tumorfrei, jedoch konnen in einem fortgeschrittenen Stadium Tumorzellen

vom offenen Rand oder durch die Kompakta einwachsen. (10)

Meistens zeigt sich diese Reaktion bei malignen Prozessen. In einer Studie wurde ermittelt,
dass sie am haufigsten beim Osteosarkom mit 56% der Fille in der MRT Untersuchung

und in 63% der Félle bei Rontgenaufnahmen anzutreffen ist. Beim Ewing-Sarkom dagegen
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wurde bei beiden Diagnostikmethoden nur in 7% der Fille ein Codman Dreieck gefunden.

(17)

In einer neueren Studie zeigte sich das Ewing-Sarkom mit 14% als zweithdufigste Lésion
mit dieser Periostreaktion. Das Osteosarkom wurde bei 48 von 85 Fillen angetroffen.
Zusitzlich kann das Codman Dreick bei Osteomyelitis, Traumata und aneurysmatischen

Knochenzysten auftreten. (9)

6.3.3 Unterbrochene lamellire Periostreaktion

Sie wird bei einer lamelldren Periostreaktion beobachtet, die durch eine Tumorinvasion
destruiert wird. Meist ist sie bei malignen Prozessen anzutreffen, kann jedoch auch selten

bei einem eosionphilen Granulom im frithen Kindesalter auftreten. (10)

6.3.4 Unterbrochene spikuliire Periostreaktion

Kommt es bei einer spikuldren Reaktion zu einer zentralen Invasion und Destruktion
spricht man von einer unterbrochenen, spikuldren Periostreaktion. Oftmals ist eine reaktive
Ossifikation am lateralen Rand eines kortikal nahen Tumors Hinweis auf eine sich rasch
entwickelnde, extraossidre Tumorkomponente. Meist sind die Spikulae zu klein um sie
radiologisch darzustellen. Somit erscheint die Lésion auf dem Rontgenbild oftmals solide.
Wandelt sich eine lamelldre zu einer unterbrochenen, spikuliren Periostreaktion um, deutet
dies auf eine steigende Wachstumsgeschwindigkeit einer extraossdren Tumorkomponente

hin. (10)

6.3.5 Unterbrochene divergierend spikuliire Reaktion (sunburst)

Diese Reaktion besteht aus Ossifikationsstrahlen, aus reaktivem und/oder sarkomatésem
Knochen. Diese zeigen auf ein Epizentrum im Markraum, wobei die Zwischenrdume mit

Tumorgewebe ausgefiillt sind. Es zeigt sich das Bild eines ,,sunbursts*. (10)

Sie spricht fiir eine aggressive Lésion, oftmals mit begleitender kortikaler Destruktion und
kommt besonders haufig beim konventionellen Osteosarkom vor. (18) Auch Hamangiome

und Knochenmetastasen (<5% der Fille) konnen diese Reaktion zeigen. Meist handelt es

15



sich dabei um osteoblastische Metastasen. In etwa 30% der Fille stammen diese von einem

priméren Prostatakarzinom. (19)

6.3.6 Kombinerte Periostreaktionen

Es konnen verschiedene Periostreaktionen kombiniert bei einzelnen Lisionen auftreten,
wobei eine Reaktion, die typisch fiir einen langsam wachsenden Prozess ist, kombiniert mit
einer Periostreaktion, die kennzeichnend fiir einen aggressiven Prozess ist, auf eine
Erh6éhung der Wachstumsgeschwindigkeit hindeutet. Dies tritt bei einer malignen

Transformation eines benignen Prozesses auf. (10)

7 Morphologie der Tumormatrix

Ein weiterer wichtiger Punkt in der Diagnosestellung ist die Beurteilung der Morphologie
der Tumormatrix. Meist zeigt sich ein osteolytisches Wachstum, das entweder aus Gewebe
ohne osteoblastire und osteoklastdre Zellelemente besteht oder die Lasion ist hauptsédchlich
mit Fliissigkeit gefiillt. Die Differenzierung zwischen diesen beiden Typen ist in der
Rontgendiagnostik nicht mdglich. Tumoren bei denen eine Knochenneubildung durch
Osteoblasten stattfindet, imponieren radiologisch osteoblastisch oder gemischt
osteolytisch-osteoblastisch. Es existieren, neben Verkalkungen in einer chondrogenen

Tumormatrix, vier mégliche Mechanismen zur Knochenbildung (20):

e Bildung von Tumorknochen
e Metaplastische Verknocherung
e Enchondrale Knochenneubildung

e Reaktive Knochenneubildung

7.1 Bildung von Tumorknochen

Tumorknochen entsteht, wenn durch neoplastische Osteoblasten Osteoid produziert wird,
das in einem weiteren Schritt mineralisiert wird. Erst wenn die Mineralisation einen

gewissen Grad erreicht, wird sie am Rontgenbild sichtbar. Das Ausmall der
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Dichteanhebung kann sehr variieren. Man kann zwischen einer kaum erkennbaren
diffusen, einer wolkenartigen oder einer sehr dichten, -elfenbeinartigen
Knochenverdichtung unterscheiden. Viele Osteoblastome prisentieren sich osteolytisch,

weil das gebildete Osteoid nicht mineralisiert. Dies erschwert die Diagnosestellung. (20)

7.2 Metaplastische Knochenneubildung bei fibrosen Tumoren

Gelegentlich kann es zu einer Knochenbildung durch Konversion von Fibroblasten zu
Osteoblasten kommen. Dieser Prozess wird als metaplastische Knochenneubildung
bezeichnet und ist typisch fiir fibrose Tumoren. Da der neue Knochen nur wenig

mineralisiert, zeigt sich im Rontgen eine mattglasartige, dichte Lésion. (20)

7.3 Enchondrale Knochenneubildung

Enchondrome und Osteochondrome konnen wie die Wachstumsfuge einen kompletten
Knorpelreifungsprozess mit Induktion einer enchondralen Knochenneubildung herbeifiih-
ren. Der typisch lobulierte Aufbau von chondralen Tumoren fiihrt zu ring- oder

kommaformigen, rontgenologisch sichtbaren Knorpelneubildungen (20)

7.4 Reaktive Knochenneubildungen

Zwischen Tumor und ortsstindigen Knochen kann durch Osteoblastenaktivierung eine
reaktive Knochenneubildung stattfinden. Sie dient zur Verstirkung des Knochens bei
langsam wachsenden Periostreaktionen oder als Reaktion auf einen aggressiv wachsenden
Tumor. Auch entziindliche Prozesse, Ischdmien, Fremdkorper oder Traumen kénnen zu so

einer Reaktion fiihren. (20)

7.5 Verkalkung der Knorpelmatrix

Zusiétzlich kann es zu einer Verkalkung der Knorpelmatrix kommen, wobei die
Mineralisation von neoplastischem Knorpel dhnlich wie das normale Knorpelwachstum in
der Wachstumsfuge verlduft. Es finden sich in knorpeligen Tumoren zufillig verteilte
Zonen, die als stippchenférmige, wolkige oder popcornartige Verkalkungen erscheinen, da
die verschiedenen Stadien der Knorpelbildung nicht hintereinander, sondern voéllig

ungeordnet verlaufen. (20)
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7.6 Dystrophe Verkalkungen

Die stippchenférmigen oder wolkigen Verkalkungsmuster treten auch bei Nekrosen im
Fettgewebe auf, welche kalzifizieren und ossifizieren konnen. Diesen Prozess kann man
haufig bei Kalkaneuslipomen beobachten. Dies hilft bei der Abgrenzung zur solitdren
Knochenzyste und der verbundenen, massiven Auspridgung der dort physiologisch

vorhandenen, rarefizierten Trabekelzone (Ward-Dreieck). (20)

8 Lokalisation

Die Lokalisation der Lasion spielt eine wichtige Rolle in der Diagnoseerstellung. Wichtig
ist nicht nur welcher Knochen betroffen ist, sondern vor allem die Lokalisation innerhalb
des Knochens. Am haufigsten betroffen sind diejenigen Teile des Skeletts mit dem groBten
Langenwachstum. Somit, nach der Haufigkeit geordnet, vor allem das distale Femur, die
proximale Tibia, der proximale Humerus, das Beckenskelett, das proximale Femur und die
proximale Fibula. Dagegen sind Knochentumoren der Patella und des Karpus selten. Viele
Tumoren zeigen ein gehduftes Auftreten in den zuvor genannten Lokalisationen, wie zum
Beispiel das Osteosarkom oder die aneurysmatische Knochenzyste. Andere entstehen
dagegen in sonst sehr seltenen Lokalisationen, beispielsweise die fibrose Dysplasie und das
eosinophile Granulom in der Schidelkalotte. So gut wie alle Adamantinome finden sich in
der Tibia, etwa 50% aller solitiren Knochenzysten entstehen im Humerus und alle
Chordome wachsen im Achsenskelett. Somit ergeben sich unterschiedliche Haufigkeiten

der Tumorentititen in den verschieden Skelettabschnitten. (Tabelle 2) (21)
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m Tumorentitdten

Kalotte
Maxilla
Mandibula
Sternum
Clavicula

Rippen
Wirbelsaule

Sakrum
Becken

Skapula
Humerus

Radius
Ulna

Karpus

Metakarpalia

Handphalangen
Femur

Tibia
Patella
Fibula

Tarsus

Metatarsalia
FuBphalangen

Fibrose Dysplasie, Eosinophiles Granulom

Osteosarkom, Chondrosarkom, fibrose Dysplasie
Osteosarkom, fibrése Dysplasie, Fibrosarkom
Chondrosarkom, Plasmozytom

Aneurysmatische Knochenzyste, Eosinophiles Granulom
Fibrose Dysplasie, Chondrosarkom, Ewing-Sarkom
Osteoblastom, Osteoid-Osteom, Riesenzelltumor, aneurysmatische Knochen-
zyste, Chordom

Chordom, Riesenzelltumor, aneurysmatische Knochenzyste
Chondrosarkom, Ewing-Sarkom, Osteosarkom
Chondrosarkom, Ewing-Sarkom, Osteochondrom

Solitare Knochenzyste, Osteosarkom, Chondrosarkom, Osteochondrom, E-
wing-Sarkom

Riesenzelltumor, aneurysmatische Knochenzyste, Osteosarkom, Ewing-
Sarkom

Riesenzelltumor, aneurysmatische Knochenzyste, fibrése Dysplasie, Ewing-
Sarkom, Chondrosarkom

Osteoid-Osteom, Osteoblastom, Enchondrom, solitdre Knochenzyste, fibrose
Dysplasie

Enchondrom, Chondrosarkom, Riesenzelltumor, aneurysmatische Knochen-
zyste

Enchondrom, Chondrosarkom, Osteochondrom, Osteoid-Osteom

Osteosarkom, Chondrosarkom, Riesenzelltumor, nicht-ossifizierendes
Knochenfibrom

Osteosarkom, nicht-ossifizierendes Knochenfibrom, Riesenzelltumor,
Osteoid-Osteom

Chondroblastom, aneurysmatische Knochenzyste, solitdre Knochenzyste

Ewing-Sarkom, Osteosarkom, nicht-ossifizierendes Knochenfibrom,
Riesenzelltumor, aneurysmatische Knochenzyste

Chondroblastom, Osteoid-Osteom, Osteoblastom, solitdre Knochenzyste
Aneurysmatische Knochenzyste, Riesenzelltumor, Chondrosarkom

Osteochondrom, Enchondrom, Chondrosarkom, Chondromyxoidfibrom,
aneurysmatische Knochenzyste

Tabelle 2 Lokalisation der einzelnen Tumorentititen in den Skelettabschnitten nach Hiufigkeit geordnet

(nach Mulder)(22)

Bei Liésionen der langen Rohrenknochen unterscheidet man exzentrische und zentrale

Lagen und weiters epiphysdre, epimetaphysdre, metaphysidre, metadiaphysdre und

diaphysédre Lagen. Die Beurteilung der Lokalisation innerhalb des Knochens ist das

wichtigste Kriterium bei der Befundung von Lésionen der langen Rohrenknochen. Diese

bestehen aus den Knochenenden, den Epiphysen, welche als Teile des Knochens zwischen

der Epiphysenfuge und der subchondralen Knochenoberfliche definiert sind. Der

Knochenschaft wird als Diaphyse bezeichnet und die Ubergangszone zur Epiphyse, als
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Metaphyse. Betrifft die Lédsion die Wirbelsdule wird unterschieden ob Wirbelkorper,
Anhangsgebilde oder ein Befall beider Strukturen vorliegt. Die folgende Tabelle zeigt
verschiedene Tumorentititen und deren Vorkommen in den unterschiedlichen

Knochenanteilen. (23)

Epi- Epimeta- Epimetadia- Meta- Metadia- Diaphysar
Maligne
6 9 22 42 21
2 12 15 52 17
12 16 13 22 27
44 20 35
1 3 6 33 57
11 14 8 38 29
11 13 15 34 27
16 84
30 70
4 16 16 7 23 33
Benigne
3 4 18 14 61
3 5 30 20 42
2 7 14 9 28 40
1 2 1 33 17 45
47 43 2 4 3 1
2 19 17 23 31
35 53 7 2 2
Tumorahnlich
11 7 47 28
2 1 22 45 30
11 45 6 21 6 11
2 5 5 47 39
22 27 51
4 14 18 64

Tabelle 3 Lage der Tumoren und tumorihnlichen Lésionen innerhalb des Rohrenknochens in Prozent
(nach Mulder) (22)

9 Alter

Da viele Tumorentitdten ein charakteristisches Manifestationsalter aufweisen, dient das
Alter als weiteres wichtiges Diagnosekriterium. So kann man beispielsweise beobachten,

dass mehr als dreiviertel aller Osteoidosteomen, Osteoblastomen und Osteochondromen in
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den ersten drei Lebensjahrzehnten vorkommen. Die Hilfte aller Osteosarkomen und
Ewing-Sarkomen treten in der zweiten Lebensdekade auf. Die folgende Tabelle zeigt die

unterschiedlichen Verteilungen der Lasionen in den verschiedenen Lebensabschnitten. (20)

0-10 10-20 | 20-30 | 30-40 | 40-50 | 50-60 >60

Maligne

Osteosarkom 7 51 16 6 6 6 7
Chondrosarkom

Ewing-Sarkom 22 57 16 4 1 1 0
Fibrosarkom

Chordom 2 4 6 13 18 26 31
Plasmozytom

Adamantinom 2 35 33 8 6 10 4
Angiosarkom

Osteoklastom 1 15 36 23 13 8 4
Benigne

Osteoidosteom 13 51 25 8 1 1 1
Osteoblastom

Enchondrom 8 23 18 15 16 12 9
Osteochondrom

Chondroblastom 2 67 15 7 2 5 2
Chondromyxoidfibrom
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Héamangiom 8 9 14 18 14 17 11

Tumorihnlich
I —

Aneurysmatische 31 46 12 4 4 2 1

Knochenzyste

Solitdre Knochenzyste 47 36 7 5 3 1 1

Nicht-ossifizierendes 21 74 5 0 0 0 0

Knochenfibrom

Eosinophiles 46 26 15 9 3 1 0

Granulom

Tabelle 4 Altersverteilung der verschiedenen Lisionen nach Mulder (22) und Dahlin (24) in Prozent

10 Benigne ossiare Knochentumoren

10.1 Bone-Island

Diese Lision ist ein asymptomatischer, hamartdser, solider Verknocherungsherd im Be-
reich der Spongiosa. Erreicht sie eine Grofle von iiber 2 cm spricht man von einem ,,giant
bone island®. (25) Sie ist bei etwa 1% der Bevdlkerung zu finden insbesondere in Becken,
proximalen Femur und den Rippen. (26) Durch das Fehlen von Symptomen ist sie meist

ein Zufallsbefund.

Radiologisch zeigt sich eine intramedulldr gelegene, meist unter 2 cm grof3e, scharf be-
grenzte, rund bis ovale, dichte, sklerotische Lision, die oftmals einen zirkuldren Rand be-
sitzt, der ein ,,pinselartiges® bis ,,dornenartiges® Aussehen verleiht. (27) Szintigrafisch
kann sich ein erhdhter Uptake zeigen, der jedoch meist mit keiner malignen Entartung ver-
gesellschaftet ist. Daher sollten die radiologischen Eigenschaften in Rontgen, CT und

MRT zu der Diagnose fiihren. (28) Differentialdiagnostisch sollte man u.a. Osteosarkom,
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Osteom, Osteoidosteom, Osteoblastom, Enchondrom oder eine fibrése Dysplasie in Be-

tracht ziehen. (27)

10.2 Osteom

Bei dieser Lésion handelt es sich um einen seltenen, benignen Tumor, wobei zentrale, pe-
riphere und extraskelettale Osteome unterschieden werden. Er wird durch {ibermifiges
Knochenwachstum verursacht und besteht mikroskopisch aus kompakten (Osteoma
durum) oder spongidsen (Osteoma medullare) Knochen. Am héiufigsten zeigt sich die La-
sion kraniofazial. Multiple Osteome konnen beim Gardner-Syndrom auftreten. Laut bishe-
rigen Berichten kommt das Osteom am héiufigsten zwischen dem 14. und 58. Lebensjahr
vor. (5,29) Radiologisch zeigt sich ein dichter, homogener Knochenherd, der die Kortikalis
vorwdlben kann. In der MRT zeigt sich die Lésion signalarm und nimmt kein Kontrastmit-
tel auf. Meist ist das Osteom asymptomatisch und wéchst extrem langsam. Erst wenn
durch Wachstum anatomische Strukturen beeintréchtigt werden, kdnnen Symptome auftre-
ten. So kann ein orbitales Osteom einen Exophthalmus oder Doppelbilder hervorrufen.
(5,30) Differentialdiagnosen sind u.a. Osteomyelitis, parosteales Osteosarkom, Osteo-

blastom oder Mb. Paget. (29)

10.3 Osteoidosteom

Es handelt sich um einen benignen, osteoblastischen Tumor, der hauptsidchlich im Kortex
der langen Rohrenknochen auftritt. Selten handelt es sich um eine spongidse Form, die vor
allem intraartikuldr vorkommt und zu Synovitis und Gelenksergiissen fithren kann. Verteb-
rale Tumoren kénnen zu einer Skoliose und radikuldren Schmerzen fiihren. (31) Diese ma-
chen jedoch nur etwa 7-12 % aller Osteoidosteomen aus, wogegen etwa 75% auf die lan-
gen Rohrenknochen entfallen. (32) Sie sind meist diaphysir oder metadiaphysér gelegen
und machen etwa 12% aller benignen Knochentumoren aus. Charakteristisch sind Schmer-

zen, die v.a. nachts intensiver werden und gut auf Acetylsalicylsdure ansprechen. (31)
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Der Altersgipfel liegt etwa zwischen dem 20. und 40. Lebensjahr, wobei Ménner wesent-

lich hdufiger betroffen sind. Jackson et al. gibt ein Verhéltnis zwischen Mannern und Frau-

en von 2.2:1 bei 860 untersuchten Féllen an (33), Kransdorf et al. eines von 3,85:1. (31)

Abbildung 2 Osteoidosteom im Femur. In der CT zeigt sich typischerweise ein rund bis ovaler, kleiner Ni-
dus mit perifokaler Sklerosezone. In der T1-gewichteten MRT-Sequenz zeigt sich der Nidus mit einer dhnlichen
Signalintensitit wie Muskelgewebe.

Radiologisch zeigt sich ein in der Kortikalis gelegener Tumor, mit oval bis runder, zentra-
ler Aufhellung, die weniger als 1,5 cm Durchmesser hat. Diese ist umgeben von einer
Sklerosezone, die so ausgeprégt sein kann, dass der Nidus verschwindet. Zusitzlich kann
eine meist solide, seltener lamelldre Periostreaktion vorliegen. In der Wirbelsédule zeigt sie
sich als runde Osteolyse im Wirbelbogen mit umgebender Sklerose. In der MRT kann
durch eine hyperintense Sklerosezone, die zentral gelegene Niduszone hypointens erschei-
nen. Dieser Effekt wird durch Kontrastmittelgabe, das sich vor allem im gut vaskularisier-
ten Stroma anreichert, verstarkt. Da es hiufig zu begleitenden Knochenmarksddemen, Ge-
lenksergiissen oder einer Weichteilbeteiligung kommt, kann ein maligner Tumor in der
MRT vorgetiduscht werden. Daher ist eine CT der MRT vorzuziehen. (5,31,32) Die Szinti-
grafie zeigt eine erhdhte Aufnahme von **™Tc-Methyl-Diphosphonat. Sie kann eine gute
Alternative zur oft falsch positiven MRT Untersuchung darstellen. (34)
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10.4 Osteoblastom

Das Osteoblastom ist ein benigner, seltener Tumor der etwa 1% aller primdren Knochen-
tumoren und etwa 3% aller benignen Knochentumoren ausmacht. (35,36) Histologisch
zeigt er eine enge Verwandtschaft zum Osteoidosteom und hat laut Definition einen
Durchmesser von tliber 2 cm. Als Subtyp grenzt man das aggressive Osteoblastom ab, wel-
ches eine hohe Rezidivneigung und die Fahigkeit zur malignen Entartung zeigt. Im Ver-
gleich zum konventionellen Osteoblastom ist es weniger schmerzhaft, verursacht jedoch
haufiger spinale Deformitdten und neurologische Storungen. (37) Am héufigsten ist die
Wirbelsdule (34%) betroffen, gefolgt von den langen Rohrenknochen (30%). Das Osteo-
blastom tritt hdufiger bei Méannern auf und zeigt sich in iiber 70% der Fille in der 2. oder 3.

Lebensdekade. (38)

Radiologisch zeigt sich eine meist scharf begrenzte, zystische, rundlich-ovale Authel-
lungszone, die in 60% von einer perifokalen Sklerosezone umgeben ist. Die Kortikalis ist
aufgetrieben und selten destruiert. Es kann eine Osteolyse, eine Sklerose oder eine Kombi-
nation von beiden auftreten. Der Nidus ist definitionsgemal3 groBer als 1,5-2 cm. Spinale
Osteoblastome sind meist scharf begrenzte, expansive Osteolysen der Wirbelanhangsge-

bilde mit unterschiedlich stark ausgeprigter Osteosklerose. (5,39)

Die CT ist bestens geeignet um Grof3e, exakte Lokalisation, Beteiligung von Weichteilge-
webe, tumorinduzierte Knochenverdnderungen oder die Beziehung zwischen Tumor und
umliegenden Strukturen, insbesondere eine Spinalkanalstenose oder eine Kompression des

thekalen Sackes, festzustellen. (40,41)

In der MRT zeigt sich der Tumor als isointense bis hyperintense Signalgebung im T2-
gewichteten Bild mit verteilten, signalarmen Foci. Im T1-gewichteten Bild findet sich eine
1s0- bis hypointense Signalgebung. Kontrastmittel wird meist vom Tumor und umliegen-
den Strukturen gut aufgenommen. Es konnen Fliissigkeitsspiegel und solitdre oder multiple
Knochenlésionen, aufgrund zystischer, expansiver Prozesse, gefunden werden. (5,39) Bei
der Fluordesoxyglucose-Positronen-Emissions-Tomographie (FDG-PET) zeigt sich eine
erhohte Speicherung. (42) Histologisch ist das aggressive Osteoblastom nur sehr schwer

vom Osteosarkom abzugrenzen. (41)
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11 Maligne ossire Knochentumoren

11.1 Osteosarkom

Osteosarkome sind maligne Geschwiilste des Knochens bei der es zur Produktion von
Tumorknochen oder Tumorknorpel kommt. Es ist der héufigste, primédre, nicht

hidmatologische Knochentumor und wird in verschiedene Subtypen unterteilt.

11.1.1 Konventionelles Osteosarkom

Es ist mit etwa 75% der héufigste Subtyp unter den Osteosarkomen. Die Inzidenz liegt bei
etwa 5/Million pro Jahr. (43) Es hat einen Manifestationsgipfel zwischem dem 10. und 20.
Lebensjahr. Zu ca. 80% ist es in den Metaphysen der langen Rohrenknochen lokalisiert,
insbesondere Femur, Tibia und Humerus. Ein primédrer Befall der Diaphyse bzw. Epiphyse

kommt kaum vor. (1)

Radiologisch zeigt sich eine grofBe, aggressive, unscharf begrenzte Lision mit Osteoid-
Matrix. Es kommt zu einer periostalen Reaktion mit ,,sunburst“ Phidnomen oder
Ausbildung eines Codman-Dreiecks. Wachsen die Osteosarkome sehr schnell kann es zum
Ausbleiben einer periostalen Reaktion kommen. Meist ist die Lasion sowohl osteolytisch,
als auch osteoblastisch. Sie kann jedoch auch nur eine dieser Eigenschaften aufweisen. Das
osteoblastische Osteosarkom zeigt sklerotische, wolkenartige Verdichtungen und nur
wenige, osteolytische Areale. Fiir das Staging bzw. die Planung eines operativen Eingriffes
oder einer Biopsie ist die MRT das Mittel der Wahl. Im T1-gewichteten Bild ist der Tumor
scharf demarkiert und die wahre Tumorausdehnung, somit auch die Abgrenzung des
Tumors zu Weichteil- und Knochenmarksddemen, kann besser beurteilt werden als im T2-
gewichteten Bild. Die osteolytischen Areale zeigen sich in der T1-gewichteten Sequenz

signalarm und in der T2- gewichteten Sequenz signalreich. (1,5)
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Abbildung 3 Osteosarkom im distalen Femur. Im Nativrontgen zeigen sich sklerosierte, wolkenartige Ver-
dichtungen und nur wenige osteolytische Areale. In der T1-gewichteten MRT Sequenz zeigt sich der Tumor scharf
demarkiert und korreliert meist besser mit der wahren Tumorausdehnung als in der T2-gewichteten Sequenz.

Die Beurteilung des Erfolges einer Chemotherapie kann nicht sicher iiber die
Volumenabnahme des Tumors erfolgen, da die Behandlung nur begrenzten Einfluss auf die
mineralisierte  Matrix hat. Somit muss das Ausmall der Nekrose mittels
Diffusionsmessungen mit diffusionsgewichteten MR-Sequenzen eruiert werden. Ein
Anstieg der Diffusionskapazitit ADC (apparent diffusion coeffizient) korreliert mit der
Tumornekrose. (44)

Beim lokalisierten Extremitdten-Osteosarkom betrdgt unter Chemotherapie das 5-Jahres

Uberleben etwa 56% und das 10-Jahres Uberleben etwa 52%. (45)

In der Szintigrafie kommt es meist zur Speicherung in allen drei Phasen. Hiufig zeigt sich
die Knochenkontur verformt, eventuell mit Ausdehnung der Traceranreicherung ins umlie-
gende Weichteilgewebe. Durch Fehlbelastungen konnen sich auch Stressfrakturen auf der
nicht betroffenen Seite zeigen. Als Sonderfall zeigt sich das chondroblastische Osteosar-
kom, das im Vergleich zum typischen Osteosarkom nur eine geringe Anreicherung auf-

weist. (5)
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Beim FDG-PET kommt es zu einer inhomogenen, intensiven Speicherung. Oftmals zeigt
sich die stirkste Anreicherung in der Peripherie der Lision. Zwar besteht ein positives
Korrelat zwischen Speicherung und Malignitétsgrad, jedoch ist eine sichere Unterschei-
dung mit diesem Verfahren nicht méglich. Die standardized uptake value (SUVmax) und die
total lesion gylcolysis (TLG) konnen als Parameter fiir Gesamtiiberleben, Nekroserate und

Therapieerfolg herangezogen werden. (5,46)

11.1.2 Teleangiektatisches Osteosarkom

Diese Lision ist hochmaligne und wéchst destruktiv. Charakteristisch sind zahlreiche,
blutgefiillte Gefille und aneurysmatische Hohlrdume innerhalb des Tumors. Tumorosteoid
und Tumorknochen werden nur wenig produziert. Dieser Subtyp macht etwa 2-12,5% aller
Osteosarkome aus und tritt beim ménnlichen Geschlecht etwa doppelt so oft auf, bevorzugt
in der 2. Lebensdekade. (1,5) Die Lésion findet sich am héufigsten im Femur, gefolgt von

Tibia und Humerus, wobei meist die Metaphyse befallen ist. (47)

Im Rontgen zeigt sich eine geographische Knochendestruktion mit Knochenumbau. Meist
findet sich ein ausgeprdgerter Randsaum, ohne Sklerose. AuBlerdem kann sich eine
aggressive Periostreaktion mit solider, kortikaler Verdickung zeigen. In vielen Fillen
kommt es zu pathologischen Frakturen und kortikaler Destruktion mit angrenzender
Weichteiltumormasse. In der MRT zeigt sich eine Kontrastmittelaufnahme
unterschiedlichen Ausmafles im Bereich des hypervaskularisierten Tumors. In der TI1-
gewichteten Aufnahme zeigt sich ein geringes Signal und im T2-gewichteten Bild ein
starkes Signal. In beiden Sequenzen kann man eine Verdriangung des Knochenmarks durch
heterogenes Gewebe und Fliissigkeitsspiegel (,,fluid-fluid levels*) erkennen. Auch in der
CT kann eine Knochenmarksverdridngung und eine kortikale Destruktion mit verbundener
Weichteikomponente gefunden werden. In den meisten Féllen konnen nodulidre Zonen mit
Matrix-Mineralisation in der Peripherie und Septen detektiert werden. Kalzifikationen
werden mittels CT in den intraossdren Komponenten der Lédsion gefunden und auch selten
in den Weichteilkomponenten. Sowohl in der CT als auch in der MRT sind Einblutungen
zu erkennen, die eine aneurysmatische Knochenzyste simulieren konnen. Nodulér
verdickte Zystenwinde, die beim teleangieektatischen Osteosarkom auftreten, erleichtern

die Abgrenzung zu der aneurysmatischen Knochenzyste. Szintigrafisch zeigt sich immer
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eine heterogene Anreicherung, oftmals mit einer zentralen Photopenie (,,doughnut sign®).

(48)

11.1.3 Gut differenziertes zentrales Osteosarkom

Dieser Subtyp macht etwa 1% aller Osteosarkome aus und zeigt die gleichen
Lokalisationen wie das konventionelle Osteosarkom. Es hat ein gehéduftes Auftreten in der
3. Lebensdekade und keine geschlechtsspezifschen Inzidenzunterschiede. Radiologisch
imitiert es das Aussehen der fibrosen Dysplasie. Daher sollte bei der Verdachtsdiagnose
einer fibrosen Dysplasie, bei gleichzeitiger  kortikaler =~ Destruktion  oder
Weichteiltumormasse, ein  gut  differenziertes, =zentrales  Osteosarkom  als
Differentialdiagnose in Betracht gezogen werden. (49) Oftmals wird auch histologisch eine
falsche Diagnose gestellt. Deshalb ist das Auffinden einer kortikalen Destruktion oder

einer Weichteiltumormasse wichtig fiir die Diagnose. (50)

11.1.4 Kleinzelliges Osteosarkom

Das kleinzellige Osteosarkom ist sehr selten und macht unter 1% aller Osteosarkome aus.
Histologisch zeigen sich kleine, blaue, runde Zellen mit Tumorosteoid, die an ein Ewing-
Sarkom erinnern. Die Léasion findet sich iiberwiegend metaphysidr und in etwa 15%
diaphysér. Radiologisch zeigt sich eine grofle Osteolyse mit unscharfen Réndern und
kortikaler Destruktion. AuBerdem ist oftmals eine periostale Reaktion und ein
Weichteiltumor zu erkennen. Obwohl Tumorosteoid hdufig anzutreffen ist, kann dieses
vollig unkalzifiziert sein, sodass der Tumor rein osteolytisch erscheint. Die Unterscheidung
zum Ewing-Sarkom ist sehr wichtig fiir die Therapie, da beide Entitdten unterschiedliche
Behandlungschemen aufweisen. Radiologisch kann der Fund einer Knochenneubildung

innerhalb des Tumors die Abgrenzung zum Ewing-Sarkom erleichtern. (51)

11.1.5 Parosteales Osteosarkom

Dieser Tumor wird mit den periostalen Osteosarkomen, den hochmalignen
Oberflachenosteosarkomen und den intrakortikalen Osteosarkomen zu den juxtakortikalen

Osteosarkomen gezéhlt. Diese machen etwa 4-10% aller Osteosarkome aus. (52)
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Die parosteale Liasion findet sich hauptsdchlich an der Oberfliche der langen
Rohrenknochen und macht etwa 65% aller juxtakortikalen Osteosarkome aus. Das 3. und
4. Lebensjahrzent sind der haufigste Zeitpunkt fiir das Auftreten und es zeigt sich ein
vermehrtes Vorkommen beim weiblichen Geschlecht. (1) Grundsétzlich hat es eine bessere
Prognose als das konventionelle Osteosarkom. Es findet sich am haufigsten in der
Metaphyse der hinteren Oberfldche des distalen Femurs, gefolgt vom proximalen Humerus

und der proximalen Tibia. (52)

Radiologisch zeigt sich ein groBer, dichter, sklerotischer, lobulierter Tumor mit unscharfen
Réndern und einer Verbindung zum darunterliegenden Kortex. Charakteristisch findet sich
eine lineare, strahlendurchldssige Zone zwischen Tumor und Kortikalis, die bei weiterem
Wachstum des Tumors verschwinden kann. Eine aggressive Periostreaktion fehlt, jedoch
kann der angrenzende kortikale Knochen verdickt sein. Die Ossifikation beginnt zentral,
wihrend die peripheren Areale durch fibrose und knorpelige Anteile weniger rontgendicht
erscheinen. Ein Einbruch in den Markraum kommt selten vor und kann am besten mittels
CT oder MRT diagnostiziert werden. Differentialdiagnostisch muss man radiologisch die

Mpyositis ossificans ausschlieen, bei der die Ossifikation peripher beginnt. (5,52,53)

11.1.6 Periostales Osteosarkom

Diese intermedidre bis hochgradig maligne Lédsion macht etwa 25% aller juxtakortikalen
Tumoren aus und hat seinen Ursprung in der periostalen Schicht. Sie wichst von auflen in
die Kortikalis ein und hat chondrosarkomatdse und osteosarkomatdse Anteile. Sie tritt am
hdufigsten in der 2. und 3. Lebensdekade auf und ist bei Ménnern etwas 6fter anzutreffen.
(1,5) Die héaufigsten Lokalisationen sind Femur (38%) und Tibia (40%), gefolgt von
Humerus und Ulna (5-10%). (54) Im Gegensatz zum parostealen Osteosarkom, das meist
in den distalen, posteriorenen Metaphysen des Femurs auftritt, zeigt sich das periostale

Osteosarkom in den anteromedialen Diaphysen des Femurs. (55)

Radiologisch zeigt sich eine destruierende Lision die auf der Oberfldche des Knochens zu
finden ist und eine grobschollige Verdichtung zeigt. Die Kortikalis ist meist sklerosiert und
verdickt. (5) Die meist kalizifizierte, breitbasige Weichteiltumormasse ist mit dem Kortex
verbunden. Eine Periostreaktion findet sich hdufig. Bei einer Studie von Murphey MD et

al. zeigte sich in 51% der untersuchten Félle eine solide, nicht aggressive Periostreaktion in
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Form einer kortikalen Verdickung. In 11% zeigte sich eine aggressive, periostale Reaktion
in Form eines Codman Dreiecks oder als Ausbildung von Spiculae. (55) In der MRT zeigt
sich die Weichteiltumormasse im T1-gewichteten Bild isointens zur Muskulatur. Im T2-
gewichteten Bild zeigt sie sich in 80% inhomogen signalreich. In der CT zeigt sich in 90%
der Fille eine Mineralisation in der Weichteilmasse und eine gut begrenzte Lasion ohne
Pseudokapsel. Eine Markrauminvasion ist selten. Szintigrafisch zeigte sich bei der Studie
von Murphey MD et al. eine erhdhte Aufnahme bei allen untersuchten Fillen, wobei in

70% der Fille eine homogene Radionukleidaktivit gefunden wurde. (55)

11.1.7 Hochmalignes Oberflichenosteosarkom

Dieser Subtyp macht etwa 10% aller juxtakortikalen Tumoren aus und findet sich
bevorzugt in den Dia- und Metaphysen der langen Rohrenknochen, insbesondere Femur
und Tiba. Er ist hdufiger bei Méannern und zeigt einen Altersgifpel zwischen dem 2. und 4.
Lebensjahrzehnt. Radiologisch zeigt er Ahnlichkeiten zum periostalen Osteosarkom,
befillt jedoch den ganzen Umfang des Knochens und kann medullédr infiltrieren. Als
periostale Reaktion kann ein Codman Dreieck entstehen. (1,5) Die 5-Jahres Uberlebensrate
liegt nach einer Studie von Staals E. et al. bei hohen 82% (56), im Gegensatz zu anderen

Studien, die weitaus niedrigere Uberlebensraten angegeben hatten. (57,58)

11.1.8 Intrakortikales Osteosarkom

Das intrakortikale Osteosarkom ist die seltenste Form der Osteosarkome und entsteht in
der Kortikalis. Hauptlokalisation sind die Diaphysen des Femurs und der Tibia, bei einem
Altersgipfel in der 2. und 3. Lebensdekade. Radiologisch zeigt sich eine intrakortikale
Authellung mit umgebender Sklerose und verdickter Kortikalis. Dies kann leicht mit einer
benignen Lésion verwechselt werden. Die CT kann niitzlich sein bei der Beurteilung des
AusmaBes der Sklerosezone und der kortikalen Penetration. Diagnostik mittels MRT
wurde erst in wenigen Féllen beschrieben, scheint aber das beste Mittel der Wahl zu sein,

eine benigne Entitit auszuschlieBen, sofern keine Biopsie geplant ist. (59)
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12 Benigne chondrogene Knochentumoren

12.1 Osteochondrom

Das Osteochondrom ist ein kndcherner, von einer hyalinen Knorpelkappe iiberzogener
Tumor an der Oberfldche eines Knochens. In 85% der Falle tritt er als einzelne, nicht here-
ditdre Lésion auf. In 15% der Fille tritt die Lésion im Zuge der Osteochondromatose auf.
Dies ist eine autosomal dominant vererbte Skelettdysplasie, die durch das Auftreten mul-
tipler Osteochondrome gekennzeichnet ist. Ursache ist ein chromosomaler Defekt auf den

Chromosomen 8q24 (EXT1) und 11p11-13 (EXT2). (60)

Das Osteochondrom ist der hiufigste benigne Knochentumor und macht etwa 10-15% aller
Knochentumoren aus. Die Lision betrifft vorwiegend Kinder und junge Erwachsene. Sie
findet sich hauptsdchlich in den Metaphysen der langen Réhrenknochen, insbesondere am
distalen Femur (30%), der proximalen Tibia (20%) und am proximalen Humerus (20%).
(5) Spinal gehen die Osteochondrome meist von den Wirbelbdgen oder den Fortsétzen aus
und treten am hdufigsten in der Halswirbelsdule auf (56%). Insbesondere C2 gefolgt von

C3 und C6 sind betroffen. (61)

Die radiologische Erscheinung der Lision ist oftmals pathognomisch. Es zeigt sich ein
pilzartiger Tumor, der entweder gestielt oder sessil (breitbasig) dem Knochen aufsitzt und
nahtlos aus der Spongiosa des darunterliegenden Knochens hervorgeht. Gestielte Osteo-
chondrome zeigen immer mit ihrer Langsachse vom benachbarten Gelenk weg, da sie den
jeweiligen Zugkriften von Muskeln und Béndern unterworfen sind. Die hyaline Knorpel-
kappe kann kalzifiziert sein. Ihre Dicke ist im Rontgen nur schwer zu bestimmen, auf3er es

liegt eine starke Mineralisation vor. (5,62)

Bei einem Drittel der PatientInnen mit Osteochondromatose kommt es, durch eine Verkiir-
zung der Ulna und einer Verbiegung des Radius nach innen, zu einer sogenannten ,,Bayo-
net Hand* oder ,,Pseudo-*“ Madelung Deformitit. In der unteren Extremitét finden sich die
Osteochondrome hauptsdchlich rund ums Kniegelenk, wo sie eine Erlenmayer-Kolben-

Deformitét hervorrufen kénnen. (63)
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Abbildung 4 Osteochondrom im proximalen Humerus. Im Nativrontgen zeigt sich ein pilzartiger Tumor,
der breitbasig dem Knochen aufsitzt und nahtlos aus der Spongiosa hervorgeht. In der T2-gewichteten MRT-
Sequenz zeigt sich die Knorpelkappe als hell aufleuchtende Zone.

—

Die CT ist eine niitzliche Diagnostikmethode um Osteochondrome in anatomisch schwie-
rig zu beurteilenden Lokalisationen, wie Becken, Wirbelsdule oder Schulter zu untersu-
chen. Es konnen Kalzifikationen nachgewiesen und die Dicke der Knorpelkappe bestimmt
werden, welches ein wichtiges Diagnosekriterium zur Abgrenzung zum Osteosarkom dar-

stellt. (60)

In der MRT konnen vor allem die umgebenden Strukturen genau beurteilt werden. Im T2-
gewichteten Bild erscheint die Knorpelkappe stark signalreich und kann auf ihre Dicke hin
gut untersucht werden. Um die Lasion herum zeigt sich ein signalarmer Bereich, der das
Perichondrium darstellt. (62) Auch im Ultraschall kann die Dicke der Knorpelkappe gut
bestimmt werden. Hierzu zeigte eine Studie von Malghem et al., dass bei Kappen die unter
2 cm grof} waren, die genaue Dicke auf 2 mm genau diagnostiziert werden konnte. Der
Ultraschall zeigte eine hohere Detektionsrate als die CT und eine vergleichbare Rate mit
der MRT. Auch eine begleitende Bursitis konnte gut evaluiert werden. Wéchst die Lésion
jedoch nach innen oder ist tief im Weichteilgewebe lokalisiert, kann mittels Ultraschall

keine genaue Diagnostik durchgefiihrt werden. (64)
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Die Szintigrafie zeigt vor allem bei jiingeren Patientlnnen eine starke Anreicherung der
Lasion, wogegen so gut wie keine Speicherung nach Abschluss der Skelettreifung vorge-
funden wird. Eine exakte Abgrenzung zu einer malignen Lésion kann mittels Szintigrafie
nicht getroffen werden. Jedoch ist sie hilfreich beim Auffinden der besten Lokalisation fiir
eine Biopsie, die an der Stelle mit der stirksten Anreicherung durchgefiihrt werden sollte.

(5,62)

12.2 Enchondrom (=Chondrom)

Dieser primire, benigne Knochentumor besteht aus reifem, hyalinem Knorpelgewebe und
ist meist zentral in der Markhdohle lokalisiert. Er kann sowohl solitdr auftreten, als auch im
Rahmen einer Enchondromatose, die entweder als Maffucci-Syndrom oder als Mb. Ollier
in Erscheinung tritt. (5) Das Maffucci-Syndrom tritt meist einseitig mit multiplen En-
chondromen und Himangiomen auf, am haufigsten in den Phalangen und Réhrenknochen.
Es kann zu Frakturen und Skelettdeformitéten fiihren. (65) In 30-40% der Fille findet eine
chondrosarkomatidse Transformation statt. (66) Findet sich bei der Enchondromatose eine
Wirbelkorperbeteiligung spricht man vom Spranger-Syndrom. Ist neben der betroffenen
Wirbelsdule auch Taubheit vorhanden spricht man vom Wallis-Syndrom. Tritt eine Kom-
bination von multiplen Enchondromen und Osteochondromen auf spricht man von Me-

tachondromatose. (5)

Das Enchondrom kann in jedem Alter auftreten, zeigt jedoch einen Gipfel im dritten Le-
bensjahrzent. Es ist der zweithdufigste, gutartige Knochentumor und macht etwa 10% aller
Knochentumoren aus. Hauptsichlich findet sich die Lésion in den kurzen R6hrenknochen
von Héinden und Fiilen, gefolgt von Humerus und Femur. Meist liegt sie metaphysiér, sel-

ten diaphysir. (5)

Radiologisch zeigt sich die Ldsion meist rontgentransparent mit popcornartig erscheinen-
den Kalzifikationen. Sie konnen auch rein osteolytisch erscheinen. Es findet sich meist
keine Periostreaktion oder ein Durchbruch der Kortikalis. Diese kann jedoch durch den
expansiven Prozess angehoben werden und erscheint dann ausgebeult. In der CT kann die
GroBle des Tumors und das Ausmal} der Kalzifikationen besser beurteilt werden als im Na-

tivrontgen. In der MRT zeigt sich die Lésion mit intermedidrer Signalerhohung im T1-
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gewichteten Bild und mit starker Signalerh6hung in der T2-gewichteten Sequenz. Die La-
sion stellt sich lobuliert mit scharfen Réndern dar. Beim Maffucci Syndrom kénnen zusitz-

lich Plebolithen, Himangiome und Weichteil-Kalzifikationen gefunden werden. (67,68)

Abbildung 5 Chondrom der proximalen Tibia. Im Nativrontgen zeigen sich popcornartige Kalzifikationen.
In der MRT zeigt sich ein gut begrenzter, lobulierter Tumor mit hyperintenser Signalgebung in der T2-
gewichteten Sequenz und hypointenser in der T1-gewichteten Sequenz.

Szintigrafisch kann das Enchondrom durch méBiggradige Speicherung metastatische Lasi-
onen vortduschen. Zeigt sich eine intensive Speicherung, muss der Verdacht auf eine ma-

ligne Transformation gestellt werden. (69)

12.3 Chondroblastom

Das Chondroblastom ist ein benigner, seltener, knorpeliger Tumor der etwa 1% aller Kno-
chentumoren ausmacht. Er ist charakterisiert durch Proliferation unreifer Knorpelzellen
und fokaler Bildung von Knorpelmatrix. (5) In etwa 20-30% der Félle finden sich zusitz-
lich Elemente einer aneurysmatischen Knochenzyste. (70) Selten kann eine maligne Trans-
formation auftreten, die zu einer Metastasierung in die Lunge fiihrt. Die Absiedlungen zei-
gen histologisch die gleiche Erscheinung wie der Primadrtumor und wachsen meist nicht

aggressiv. (71)
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Die Lésion tritt am héufigsten in der zweiten Lebensdekade auf und findet sich hdufiger
bei Ménnern als bei Frauen. Hauptséchlich sind die Epiphysen der langen Réhrenknochen
betroffen, insbesondere Femur, Tibia und Humerus. Der Tumor kann jedoch auch in plat-

ten Knochen (Becken, Skapula und Schidel), Talus oder der Patella auftreten. (72)

Radiologisch zeigt sich eine osteolytische, scharf begrenzte Lésion in der Epiphyse oder
Apophyse, die von einem Sklerosesaum umrandet ist. Die Lésion kann bis in den sub-
chondralen Knochen vorwachsen und befillt in 50% der Félle die Metaphyse. Kalzifikati-
onen zeigen sich in 30-50% der Patientlnnen, wobei das Ausmal} sehr variabel ist. (72)

Innerhalb der Lision finden sich trabekuldre Verdichtungen und Matrix Mineralisationen.

(73)

In der MRT zeigt sich die Lasion hypointens im T1-gewichteten Bild und sehr variabel im
T2-gewichteten Bild. Hypointense Strukturen im T2-gewichteten Bild stellen Stromaantei-
le des Tumors dar. Weitere Funde in der MRT konnen ein Knochenmarksddem oder ein
Gelenkserguss sein. Haufig findet sich zusitzlich zur Lision eine aneurysmatische Kno-
chenzyste, die mit dem Auffinden von Fliissigkeitsspiegel und septaler Kontrastmittelan-
reicherung in der MRT einhergeht. (5,72) Eine Periostreaktion zeigt sich in etwa der Hélfte

der Fille, wobei meist eine dicke, solide Reaktion vorliegt.(12)

Im FDG-PET zeigt sich meist nur eine minimale Speicherung, seltener eine stark erhohte

Anreicherung, die einen malignen Prozess vortduschen kann. (74)

12.4 Chondromyxoidfibrom

Das Chondromyxoidfibrom ist ein seltener, benigner, chondrogener Tumor der unter 1%
aller Knochentumoren ausmacht. Hauptmanifestationsalter ist die 2. Lebensdekade, er
kann jedoch in jedem Lebensalter auftreten. Minner sind hdufiger betroffen als Frauen.
(75) Die Liasion findet sich hauptsidchlich in den Metaphysen der langen Rohrenknochen,
insbesondere in der Knieregion. Seltener kann sie in kurzen Rohrenknochen, Becken,

Schidel oder Kalkaneus auftreten. (76)

Radiologisch zeigt sich eine metaphysidre, exzentrisch gelegene, gut begrenzte Lésion.
Innerhalb der Lision zeigen sich trabekulédre Strukturen und die dariiber liegende Kortika-

lis kann ausgediinnt, angehoben oder bei grolen Tumoren zerstort sein. Der Tumor kann

36



sich bis in die Epiphyse oder Diaphyse ausbreiten und auch die Weichteile infiltrieren.
Oftmals findet sich eine endostale Sklerose. Periostreaktionen sind sehr selten anzutreffen.

(77)

In der MRT zeigt sich in der T2-gewichteten Aufnahme peripher ein signalarmes bis in-
termedidres Band und zentral ein hyperintenses Signal. In der T1-gewichteten Aufnahme
zeigt sich ein intermedidres Signal. Diese heterogene Signalgebung entsteht durch die un-
terschiedlichen Anteile des Tumors. (78) In der *™Tc-Bisphosonat Szintigrafie zeigt sich
eine starke Anreicherung vor allem in der Peripherie. In der Thallium-201 Szintigrafie
zeigt sich eine Anreicherung in der frithen und spéten Phase. Diese kann bei der Unter-

scheidung zum Chondrosarkom hilfreich sein. (79)

13 Maligne chondrogene Knochentumoren

13.1 Chondrosarkom

Das Chondrosarkom ist ein maligner Tumor der aus Bindegewebe und atypischen Knor-
pelgewebe aufgebaut ist. Er stellt mit 20-25% aller malignen Knochentumoren das zweit-

haufigste Geschwulst dar. Es werden verschiedene Subtypen unterschieden. (5)

13.1.1 Konventionelles Chondrosarkom

Das konventionelle Chondrosarkom ist der hdufigste Subtyp in der Gruppe der Chondro-
sarkome und produziert knorpelige Matrix. Man unterscheidet eine primére von einer se-
kundéren Form, die sich aus einer benignen Lésion entwickelt. Die meisten Betroffenen
sind zwischen 40-70 Jahre alt und hiufiger ménnlich als weiblich. Kinder sind nur in unter
10% der Félle betroffen, wobei bei diesen oftmals ein aggressiverer Verlauf beobachtet

wird. (80)

Die Léasion tritt am héufigsten in den langen Réhrenknochen auf (45%), insbesondere in
Femur (20-35%) und Tibia (5%). Sie ist jedoch auch in Becken, Rippen, Sternum und

Wirbelsdule oder seltener in Schidelbasis, kurzen Rohrenknochen oder Oberkiefer anzu-
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treffen. Jeder Knochen des Korpers kann Ausgangspunkt sein. (81) In den langen Roéhren-
knochen ist vor allem die Metaphyse (49% der Félle), gefolgt von der Diaphyse (36%) be-
fallen. Mit nur etwa 16% der Fille ist ein Befall der Epiphyse selten. (82)

Radiologisch zeigt sich eine teils sklerosierte, teils osteolytische und je nach Kalzifizie-
rungsgrad, rontgendichte Lésion. Klassisch sind Kalzifikationen, die eine ringférmige oder
popcornartige Form besitzen. Dieses typische Aussehen erlaubt die radiologische Diagnose
einer chondromatdsen Lésion. (81) Der Grad der Malignitét korreliert reziprok mit der An-
zahl der Verkalkungen. Je hoher die Malignitét, desto weniger Verkalkungen. (5) Der Tu-
mor kann expansiv wachsen. Die Hélfte aller Léasionen sind in ihrer Langsausdehnung gro-
Ber als 10 cm. (83) Eine Ausdiinnung der Kortikalis sieht man hdufig, oftmals in Verbin-

dung mit multiplen Erosionen. Eine Weichteilbeteiligung ist moglich. (80)

Abbildung 6 Chondrosarkom des distalen Femurs. Im Rontgen zeigen sich Kalzifikationen und osteolyti-
sche Areale.

In der MRT zeigt sich in der T1-gewichteten Aufnahme eine geringe Signalhebung, wobei
Uberbleibsel von Knochenmark als helle Punkte erscheinen kénnen. Im T2-gewichteten

Bild zeigt sich eine hohe Signalintensitdt. Mineralisierte Anteile oder fibrose Septen er-
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scheinen dunkel. Bei Kontrastmittelgabe zeigt sich das Anreicherungsmuster ring- oder

bogenformig. (80)

Die CT eignet sich um Matrixverkalkungen aufzuspiiren, insbesondere wenn sie nur gering
ausgeprigt oder in einem komplexen Skelettareal auftauchen. Der nicht mineralisierte An-
teil des Tumors erscheint im Vergleich zum Muskel hypodens, aufgrund des grolen Was-

seranteils des hyalinen Knorpelgewebes. (80,81)

Szintigrafisch zeigt sich in der Mehrzahl der Félle eine Anreicherung in der Mineralisati-
onsphase (vergleichbar mit der Anreicherung in der vorderen Darmbeinschaufel). In der
FDG-PET Untersuchung korreliert die Speicherintensitdit mit dem Malignitdtsgrad.
(5,80,81)

13.1.2 Periostales Chondrosarkom

Dieser seltene Subtyp ist ein maligner Knorpeltumor, der vom Periost ausgeht und etwa
2% aller Chondrosarkome ausmacht. (84) Die Lision tritt hauptséchlich in den langen
Rohrenknochen auf und hat ihren Hohepunkt im 2.-3. Lebensjahrzent, wobei Ménner héu-

figer betroffen sind. (85)

Radiologisch zeigt sich eine lytische, an der Knochenoberfliche gelegene Lision, die Ver-
kalkungen und Spiculae enthalten kann. Im Vergleich zum benignen Gegenstiick, dem pe-
riostalen Chordom, ist das periostale Chondrosarkom mit etwa 3-14cm groBer. Es kann zu
einer Kortikalisverdickung und zur Ausbildung eines Codman-Dreiecks kommen. Auf3er-
dem kann eine Weichteilmasse mit Kalzifikationen auftreten. (5,86) Die MRT ist die beste
Methode um das periostale Chondrosarkom zu untersuchen, jedoch ist die FDG-PET Un-
tersuchung am geeignetsten, um differentialdiagnostisch das periostale Chordom auszu-

schlielen. (86)

13.1.3 Hellzelliges Chondrosarkom

Dieser Subtyp ist ein seltener, niedrig maligner, knorpeliger Tumor, dessen Zellen ein hel-
les, vakuolisiertes Zytoplasma aufweisen und zwischen stark kalzifizierten, chondrogenen
Trabekulae liegen. (81) Der Tumor macht etwa 1,6-5,4 % aller Chondrosarkome aus, hat

seinen Altersgipfel zwischen dem 30. und 50. Lebensjahr und tritt 6fter bei Ménnern auf.
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Am héufigsten ist der Tumor in den Epiphysen der langen Rohrenknochen anzutreffen.
Seltener tritt der Tumor jedoch auch in Schédel, Rippen, Becken, Phalangen oder der Wir-
belsédule auf. (87)

Radiologisch zeigt sich eine in der Epiphyse gelegene, osteolytische Lésion, die kalzifi-
zierte Areale enthalten kann. Bei einem Befall der Kortikalis wird diese meist ausgediinnt.
Ein sklerotischer Rand kann sich bilden. Periostreaktionen und Weichteilbeteiligung sind
sehr selten. In der CT konnen Kalzifikationen und Kortikalisbeteiligung besser detektiert
werden als im Nativrontgen. In der MRT zeigt sich im T1-gewichteten Bild ein intermedié-
res Signal und in der T2-gewichteten Aufnahme eine hohere Signalintensitét. (87) Szinti-
grafisch zeigt sich eine starke Anreicherung der Metastasen, vor allem in der Mineralisati-

onsphase. (5)

13.1.4 Mesenchymales Chondrosarkom

Das mesenchymale Chondrosarkom ist ein hochmaligner Knorpeltumor, der etwa 1-10%
aller Chondrosarkome ausmacht und histologisch aus runden Zellen einerseits und Inseln
aus atypischen Knorpelgewebe andererseits besteht. Im Gegensatz zum konventionellen
Chondrosarkom sind betroffene Personen jlinger und das weibliche Geschlecht hdufiger
betroffen. Der Manifestationsgipfel liegt etwa zwischen dem 2. und 3. Lebensjahrzehnt.
AuBerdem ist diese Lision aggressiver und weist geringere 5- und 10- Jahres Uberlebens-
raten im Vergleich zum konventionellen Chondrosarkom auf. Neben dem Knochen, bei
dem er vor allem das Stammskelett befillt, hat dieser Tumor auch héaufig im Weichteilge-

webe, v.a. im Gehirn und den Meningen seinen Ursprung. (88)

Radiologisch zeigt sich eine osteolytische, exzentrisch gelegene Lédsion mit umgebender
Sklerosezone und reaktiver Periostreaktion. Eine Weichteiltumormasse mit Kalzifikationen
kann auftreten. In der CT zeigt sich ein gut begrenzter bis lobulierter Tumor, der sich im
Vergleich zu Muskelgewebe hypo- bis isodens zeigt. In der MRT zeigt sich die Weicht-
eiltumormasse hypo- bis isointens im T1-gewichteten Bild und iso- bis hyperintens im T2
gewichteten Bild. Szintigrafisch ist eine Mehranreicherung in der Mineralisationsphase

beschrieben. (5,89)
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13.1.5 Entdifferenziertes Chondrosarkom

Dieser Subtyp ist ein seltener, hochmaligner Tumor, der sich aus einer priexistenten,
chondrogenen Lésion entwickelt. Histologisch enthédlt der Tumor meist eine gut-
differenzierte, knorpelige Komponente und eine entartete, mesenchymale Komponente, die
einem malignen fibrésen Histiozytom, einem Osteosarkom, einem Fibrosarkom oder ei-
nem Leiomyosarkom dhnelt. (81) Die meisten PatientInnen sind élter als 50 Jahre und der
Tumor macht etwa 10% aller Chondrosarkome aus. Das Lokalisationsmuster entspricht
dem des konventionellen Chondrosarkoms, mit hdufigem Befall der langen Réhrenkno-

chen, insbesondere der proximalen Metadiaphyse von Femur, Tibia und Humerus. (5)

Radiologisch zeigen sich wie beim konventionellen Chondrosarkom kortikale Ausdiinnung
und Destruktion, Weichteilbeteiligung und Kalzifikationen. Die Lésion hat zwei unter-
schiedliche Anteile: Einerseits die hochmalignen, entdifferenzierten Areale, die rein osteo-
lytisch erscheinen, und andererseits die low-grade Anteile, die knorpelige Kalzifikationen
aufweisen. Bei einer Biopsie sollten immer beide Teile diese Lasion biopsiert werden. Mi-
neralisationen und eine Weichteilbeteiligung sind in der CT besser abgrenzbar und dar-
stellbar. In CT und MRT ist ein Vorliegen einer Weichteiltumormasse der beste Hinweis
auf ein entdifferenziertes Chondrosarkom, im Vergleich zum konventionellen Chondrosar-

kom. Szintigrafisch zeigt sich eine Mehranreicherung in allen drei Phasen. (5,90)

14 Benigne bindegewebige Knochentumoren

14.1 Nichtossifizierendes Knochenfibrom (NOF)

Das NOF ist eine fibrose, nicht neoplastische Knochenldsion, die sich hauptsédchlich in den
langen Rohrenknochen von Kindern findet. Die Lésion hat eine charakteristische radiolo-
gische Erscheinung, ist meist asymptomatisch und zeigt ein variables, histologisches Bild.
Haufig wird das NOF per Zufall entdeckt. Patientlnnen mit Jaffe-Campanacci-Syndrom
zeigen multiple NOF, Café-au-lait- Flecken, geistige Retardierung, Hypogonadismus und

kardiale Anomalien. NOF in Verbindung mit dem Jaffe-Campanacci-Syndrom zeigen ei-
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nen aggressiveren Verlauf, mit hidufiger auftretenden, pathologischen Frakturen und Auf-

treten der NOF in der Mandibula. (5,91)

Der fibrose Kortikalisdefekt und das NOF gehoren zu den hiufigsten fokalen Knochenlé-
sionen. Es wird angenommen, dass etwa 30% der asymptomatischen Bevolkerung im 1.-2.
Lebensjahrzehnt betroffen sind. Die Lasion findet sich in den Knochenzonen mit dem

starksten Wachstum, vor allem in den Epi- und Metaphysen der unteren Extremitéten. (92)

Radiologisch zeigt sich eine zystische, osteolytische, scharf begrenzte Lision, die von ei-
ner Randsklerose umgeben ist und an das Bild einer Muschel erinnert. Die Kortikalis ist
meist intakt, kann aber aufgetrieben sein. Das NOF unterscheidet sich vom fibrosen Korti-
kalisdefekt durch die GroBe (>2 cm) und durch die Penetration des Markraums. Die Lésion
zeigt sich in der MRT in der T1-gewichteten Sequenz hypointens und im T2-gewichteten
Bild hypo- bis hyperintens, abhéngig vom jeweiligen Himosideringehalt im Stroma. In der

CT kann die Destruktion des Knochens beurteilt werden, dariiber hinaus zeigt sie jedoch

keinen Benefit gegeniiber dem konventionellen Rontgen. (5,91,92)

Abbildung 7 Nicht-ossifizierendes Knochenfibrom des distalen Femurs. Im Nativrontgen zeigt sich eine
muschelartige Osteolyse mit welliger Randsklerose. In der T1-gewichteten MRT-Sequenz zeigt sich ein gut be-
grenzter, hypointenser Tumor.

Differentialdiagnostisch muss man das Xanthofibrom, das desmoplastische Fibrom und das

benigne fibrose Histiozytom in Betracht ziechen.
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14.2 Xanthofibrom

Das Xanthofibrom ist eine benigne Lision, welche primér oder sekundér bei vorliegender
Hyperlipiddmie auftreten kann und nur sehr selten im Skelett auftritt. Es zeigt sich eine
osteolytische Liasion, die scharf begrenzt und von einer Randsklerose umgeben ist. Im
Vergleich zum NOF tritt es bei jiingeren Patientlnnen auf und findet sich haufiger in den

Diaphysen. (5,93,94)

14.3 Desmoplastisches Fibrom

Das desmoplastische Fibrom ist ein benigner Tumor der lokal destruktiv wéchst und etwa
0,1% aller primdren Knochentumoren ausmacht. Der Hauptteil der Betroffen ist unter 30
Jahre alt und am hiufigsten ist die Mandibula betroffen. Radiologisch zeigt sich eine osteo-
lytische Liasion, im Gegensatz zum NOF ohne Sklerosesaum, jedoch mit Auftreten von
,,Pseudotrabekeln®, welche Uberbleibsel von intakten Knochen darstellen und dem Tumor

eine wabenartige Struktur verleihen. (95)

14.4 Benignes fibroses Histiozytom

Das benigne fibrose Histiozytom ist eine benigne Lision die groBe histologische Ahnlich-
keit zum NOF zeigt. Sie tritt nur sehr selten auf, zeigt eine groflere Haufigkeit bei Méannern
und hat ihren Gipfel im 37. Lebensjahr. Die Lésion zeigt sich osteolytisch, scharf begrenzt
und mit einem sklerotischen Randsaum. Zur Unterscheidung zum NOF ist das benigne
fibrose Histiozytom in der Diaphyse lokalisiert, zeigt ein dlteres PatientInnenengut (>20)

und verursacht Schmerzen. (5,96)

15 Maligne bindegewebige Knochentumoren

15.1 Malignes fibroses Histiozytom (MFH)

Das MFH ist der hdufigste Weichteiltumor bei Erwachsenen und besteht aus Fibroblasten,
Myofibroblasten und Histiozyten. 20% sind sekundidre MFH, welche nach Bestrahlung,

43



Operation, Fraktur, Knochennekrose oder bei Morbus Paget entstehen konnen. Primaér tritt
die Lasion in den Dia- oder Metaphysen der langen Rohrenknochen auf, insbesondere der
unteren Extremitit. Der Tumor zeigt sich bevorzugt zwischen dem 5. und 7. Lebensjahr-
zehnt, kann jedoch in jedem Lebensalter auftreten. Die sekunddre Form ist aggressiver und

hat eine schlechtere Prognose als die primire Variante. (97)

Radiologisch zeigt sich eine osteolytische, unscharf begrenzte, im Markraum gelegene La-
sion. Ist der Tumor in der Metaphyse lokalisiert, liegt er meist zentral, findet er sich in der
Diaphyse, liegt er meist exzentrisch. Haufig wird die Kortikalis durchbrochen und es bildet
sich eine Weichteilkomponente. Eine Periostreaktion ist meist nicht zu finden. In der CT
erscheint die Lision isodens im Vergleich zu Muskelgewebe. Im Zentrum kann sie auf-
grund von Nekrosen, Einblutungen oder myxoiden Material hypodens erscheinen. In der
MRT zeigt sich der Tumor in der T1-gewichteten Sequenz hypointens und in der T2-
gewichteten hyperintens. Szintigrafisch zeigt sich die Lasion in der Blutpool- und Perfusi-

onsphase positiv. (5,98)

15.2 Ossares Fibrosarkom

Die wichtigste Differentialdiagnose zum MFH ist das ossédre Fibrosarkom. Hierbei handelt
es sich um eine maligne, fibrése Lédsion, von der man lange annahm, dass sie die hdufigste
Weichteilldsion sei. Erst mit der Einfithrung von Elektronenmikroskopie und Immunhisto-
chemie wurde klar, dass viele, vormals als Fibrosarkom diagnostizierte Lésionen, andere
spindelzellige Lasionen waren. Somit ist dieser Tumor sehr selten. Er wird assoziiert mit
fibroser Dysplasie, Morbus Paget und radioaktiver Bestrahlung. Sein Gipfel liegt zwischen
der 3. und 6. Lebensdekade und befillt hauptsidchlich die langen Rohrenknochen. Radiolo-
gisch zeigt sich eine osteolytische, unscharf begrenzte, nicht verkalkte Lision. Die Korti-
kalis kann ausgediinnt sein oder ginzlich destruiert und durchbrochen. Ein Weichteilanteil
findet sich hiufig. Durch die groBe histologische und radiologische Ahnlichkeit ist das

ossdre Fibrosarkom nur sehr schwer vom MFH abzugrenzen. (99,100)
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16 Riesenzelltumor (RZT) Syn. Osteoklastom

Der RZT ist ein seltener, lokal aggressiv wachsender Knochentumor, der etwa 5% aller
primdren Knochentumoren beim Erwachsenen ausmacht. Menschen mit einem Gorlin-
Goltz-Syndrom oder mit Mb. Paget haben ein hoheres Risiko fiir einen RZT. Der Tumor
tritt hauptséchlich zwischen dem 20. und 45. Lebensjahr auf und zeigt eine hohere, weibli-
che Disposition. Der RZT entsteht in den Epi- und Metaphysen der langen R6hrenknochen
und findet sich am héufigsten im distalen Femur, der proximalen Tibia und im distalen

Radius. Im noch unreifen Skelett findet sich diese Lasion selten und wenn, nur metaphysir,

da die offene Epiphysenfuge eine natiirliche Grenze fiir das Tumorwachstum

darstellt.(5,101,102)

Abbildung 8 Riesenzelltumor distale Ulna und os sacrum. Im Rontgen zeigt sich eine gut begrenzte, seifen-
blasenartige Osteolyse die sich bis zum Gelenksspalt ausbreitet. In der CT zeigt sich ein scharf begrenzter, homo-
gener Tumor.

Radiologisch zeigt sich eine exzentrisch gelegene, osteolytische Lision, die ein seifenbla-
sen-artiges Aussehen zeigen kann. Die Kortikalis ist verdiinnt und kann im weiteren Ver-
lauf destruiert werden. Die Lésion kann vereinzelt Inseln dystropher Mineralisationen zei-
gen. (103) Die CT ist hilfreich bei der Beurteilung der Weichteil- und Gelenksbeteiligung.

Kommt es zu intraldsionalen Einblutungen sind Fliissigkeitsspiegel erkennbar. In der MRT
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erkennt man eine hypervaskularisierte Ldsion mit zystischen Verdnderungen. Im TI-
gewichteten Bild zeigt sich eine niedrige Signalintensitit, im T2-gewichteten Bild eine
heterogene, hohe Signalintensitét. Zeigt sich in beiden Sequenzen eine niedrige Intensitét,

ist das auf den hohen Hidmosideringehalt zuriick zufiihren. (102)

17 Osteomyelogene Knochentumoren

17.1 Ewing-Sarkom

Das Ewing-Sarkom (ES) ist ein hochmaligner Tumor, der aus kleinen, runden Zellen be-
steht, wobei im Grofiteil der Fille eine reziproke Translokation der Chromosomen 11 und
22 (t11:22)(q24:q12) und eine Proteinexpression des chimdren EWS/FLI-1 gefunden wer-
den. Das Ewing-Sarkom ist der zweithdufigste Knochentumor im Kindesalter und tritt
hauptséchlich in den ersten beiden Lebensjahrzenten auf. Ménner sind haufiger betroffen
als Frauen und es zeigen sich extreme Rassenunterschiede. Das ES ist sehr selten bei dun-
kelhdutigen Menschen und der chinesischen Bevolkerung. Die kaukasischen Kinder haben
ein 6x-fach erhohtes Risiko gegeniiber dunkelhdutigen Kindern an ES zu erkranken. (104)
Die Metadiaphysen der langen Rohrenknochen sind die am meist betroffenen Knochen,
insbesondere Femur, Humerus und Tibia. Jeder Knochen des Korpers kann jedoch betrof-
fen sein. Etwa 4 % befallen die Knochen des Schidels oder des Halses, etwa 1% die Ma-
xilla. (5,105)

Radiologisch zeigt sich eine osteolytische, unscharf begrenzte Lision, die die Kortikalis
auftreiben oder destruieren kann. Es kann eine zwiebelschalenartige Periostreaktion mit
Ausbildung von Spiculae auftreten. AuBerdem zeigt sich eine ausgeprigte Weichteiltu-
mormasse, die das markanteste Merkmal beim konventionellen Rontgen sein kann. In der
MRT stellt sich eine signalarme Lésion in der T1-gewichteten Sequenz, eine erhohte Sig-
nalgebung in der T2-gewichteten Sequenz und eine grofBe Weichteiltumormasse, die sich
vom Knochen abhebt, dar. (104,105) Die PET-CT ist bestens geeignet fiir Staging,
Restaging und fiir die Beurteilung des Therapieansprechens. (106) Szintigrafisch zeigt

sich eine starke Anreicherung. (104)
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Abbildung 9 Ewing-Sarkom des os ilium. In der CT zeigt sich der Tumor mit unscharf begrenzten Osteo-
lysen. In der T2-gewichteten Aufnahme zeigt sich eine hyperintense Signalgebung mit grofier Weichteiltumormas-
se.

17.2 Multiples Myelom (MM) Syn. Plasmozytom, Morbus Kahler

Das MM ist eine maligne, neoplastische, monoklonale Proliferation von Plasmazellen. Das
Skelett ist in 80% der Fille bei Diagnosestellung involviert. Das MM kann eine grof3e
Menge von Immunoglobulinen produzieren, die im Serum und Urin nachgewiesen werden
konnen. Klinisch zeigen sich Andmie, hohe Infektanfilligkeit, renale Insuffizienz, Hyper-
kalzdmie und pathologische Frakturen. (107,108) Es macht etwa 1% aller Malignitdten und
etwa 10% aller hamatologischen Erkrankungen aus. Ménner sind hiufiger betroffen als

Frauen und der Hauptmanifestationsgipfel liegt um das 65. Lebensjahr. (109)

Am haufigsten ist die Wirbelsdule betroffen, gefolgt von Rippen, Schidel, Becken und den
langen Rohrenknochen. Radiologisch zeigt sich im Nativrontgen eine osteolytische Lésion
ohne Randsklerose. Die Kortikalis kann ausgediinnt werden. Der Befall kann nur sehr dif-
fus sein, sodass eine Osteoporose vorgetduscht werden kann. Die radiologischen Verdnde-
rungen stellen eine Verdrangung des Knochengewebes durch die neoplastischen Plasma-
zellen dar. In der CT konnen kleine Lésionen frither als im Nativrontgen dargestellt wer-
den. (107) Die Ganzkdrper-MRT ist zum Stagen besser geeignet als {ibrige Diagnostikver-
fahren. In der T1-gewichteten Sequenz zeigt sich eine niedrige und in der T2-gewichteten

Sequenz eine hohe Signalintensitidt. Die Plasmozytomareale zeichnen sich in den STIR
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(Short-Tau-Inversion-Recovery) Sequenzen hyperintens ab. Die Knochenszintigrafie ist
zur Untersuchung ungeeignet, da die meisten Lasionen nicht dargestellt werden konnen.

(110)

17.3 Malignes Knochenlymphom Syn. Priméres-Non-Hodgkin-Lymphom

des Knochens

Bei dieser Tumorentitdt handelt es sich um eine primére, maligne Proliferation von Lym-
phozyten und Retikulumzellen im Knochen. Fiir die Therapie ist es wichtig, dass das pri-
mire Knochenlymphom nicht mit einer Beteiligung des Skeletts eines systemischen Lym-
phoms verwechselt wird. Das maligne Knochenlymphom ist sehr selten und macht etwa
3% aller Knochentumoren aus. Uber 50% der PatientInnen sind bei Diagnosestellung ilter
als 50 Jahre. Am hiufigsten tritt die Lésion in den unteren Extremitdten auf, insbesondere

im Femur, gefolgt von der Wirbelsdule. (5,111)

Radiologisch konnen sich fleckige, grobe Osteolyseherde zeigen und durch Osteosklerose-
zonen eine wabenartige Struktur entstehen. Die Kortikalis kann erhalten und verdichtet
werden oder sie ist destruiert und es findet eine Tumorausbreitung in die Weichteile statt.
Oftmals findet sich im Nativrontgen keine Auffilligkeit, jedoch in der MRT eine massive
Ausbreitung. (5) In dieser zeigt sich im Vergleich zum Muskel in der T1-gewichteten und

in der T2-gewichteten Sequenz eine hypointense Signalgebung. (112)

17.4 Ossires Hodgkin-Lymphom

Ein primérer Befall des Knochens durch ein Hodgkin-Lymphom, ohne Auffinden eines
systemischen Befalls, ist sehr selten. Ein Haufigkeitsgipfel zeigt sich zwischen dem 5. und
6. Lebensjahrzehnt, mit ménnlicher Pradisposition. Radiologisch zeigt sich eine osteolyti-
sche oder osteosklerotische Lésion, am hdufigsten in der Metaphyse gelegen. In der MRT
kann man eine Knochenmarks- oder Weichteilbeteiligung sehr gut beurteilen. Das FDG-

PET ist wichtig fiir Staging, Uberpriifung des Therapieansprechens und die Rezidivdiag-
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nostik, insbesondere bei fokalem Befall. Sie kann jedoch bei sehr diffusem Knochen-

marksbefall negativ sein. (113)

18 Vaskulare Knochentumoren

18.1 Knochenhimangiom

Hierbei handelt es sich um eine benigne Dysplasie bzw. Harmatie der GefdBle des Kno-
chens, die solitir oder multiple im Rahmen des Gorham-Syndroms oder des Maffuci-
Syndroms auftreten kann. Knochenhdmangiome machen etwa 1% aller priméren Knochen-

tumoren aus und treten, mit weiblicher Prédisposition, am hiufigsten zwischen dem 30.

und 40. Lebensjahr auf. (5,114)

Der Schidel und die Wirbelsédule sind die hdufigsten Lokalisationen, gefolgt von Skapula,
Rippen und Becken. Findet sich die Lasion in den langen Réhrenknochen zeigt sie sich
meist diaphysir oder metadiaphysar. Das Auffinden eines Hamangioms ist meist ein radio-
logischer Zufallsbefund, da der GroBteil asymptomatisch verlduft. In den langen Rohren-
knochen zeigen sich im Nativrontgen kleine, multiple Osteolysen, umgeben von trabekula-
ren Knochen, die ein retikuldres Muster ergeben. Bei Befall des Schidels oder der Wirbel-
sdule kann sich ein Bild zeigen, das an Samt erinnert. Auflerdem kann ein ,,sunburst* Pha-
nomen beobachtet werden. In der MRT zeigt sich im T1-gewichteten Bild eine niedrige bis
mittlere Signalintensitit und im T2-gewichteten Bild eine hohe Signalintensitdt, aufgrund
der GeféaBanteile des Tumors. Nach KM-Gabe zeigt sich ein starkes Enhancement der gut
durchbluteten Anteile. (114)

18.2 Himangioperizytom (HPC)

Das HPC ist ein hypervaskularsierter, (semi-) maligner Tumor der aus den Perizyten von
GefiaBen entsteht. Der Tumor ist sehr selten und tritt am haufigsten zwischen dem 5.und 6.
Lebensjahrzehnt auf. Haufige Lokalisationen sind v.a. die unteren Extremitdten, Wirbel-

sdule und Sakrum. Radiologisch zeigt sich ein unspezifisches Bild einer osteolytischen
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Lasion mit destruierter Kortikalis und Weichteilbeteiligung. (115) In CT und MRT zeigt
sich eine gut umschriebene Lision, die sich nach Kontrastmittelgabe stark anreichert. Eine

radiologische Diagnose reicht alleine nicht aus, sondern muss bioptisch gesichert werden.

(116)

18.3 Ossiires Angiosarkom

Bei dieser Lésion handelt es sich um einen malignen, vaskuldren Tumor, der einzeln oder,
in einem Drittel der Félle, multifokal, v.a. in den langen Rohrenknochen auftreten kann.
Das Angiosarkom dient bei einigen Fachgremien als Oberbegriff fiir das ossire Haman-
giosarkom und das Himangioendotheliom. In der Literatur sind jedoch verschiedene No-
menklaturen beschrieben. Der Tumor macht etwa 1% aller primidren Knochentumoren aus
und tritt im 3.-4. Lebensjahrzehnt am haufigsten auf. Radiologisch zeigt sich eine osteoly-
tische Lision mit unscharfen Réndern, die seifenblasenartig die Kortikalis destruiert und
meist einen Weichteilanteil besitzt. (117) Je nach lipomatdsen und vaskuldren Anteilen
stellt sich die Lésion in der MRT in der T1-gewichteten Sequenz mit geringer Signalinten-
sitdt und bei der T2-gewichteten mit hoher Signalintensitidt dar. Die hdufig auftretende

Multizentrizitit der Lasion hilft oftmals bei der Diagnosestellung. (118)

19 Neurogene Knochentumoren

19.1 Osséires Neurofibrom

Das ossdre Neurofibrom ist eine benigne, sehr seltene Lésion, die aus peripheren Nerven-
zellen entsteht und hauptsdchlich im Rahmen der Neurofibromatose 1 (Morbus Recklin-
ghausen) auftritt. Hauptmanifestationsalter ist um das 25. Lebensjahr und die héufigste
Lokalisation ist die Mandibula. Radiologisch zeigen sich gut begrenzte Osteolysen mit
oftmals kortikaler Ausdiinnung. Die MRT zeigt nur unspezifische Befunde. Die FDG-PET
kann zur Unterscheidung von benignen Neurofibromen zu Neurofibrosarkomen verwendet

werden. (119,120)
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19.2 Ossares Neurinom

Das ossire Neurinom ist eine sehr seltene, benigne Lision, die von der Nervenscheide aus-
geht. Hauptséchlich sind Wirbelsdule und Mandibula betroffen, sie kann jedoch {iberall im
Korper auftreten. Am héufigsten tritt sie zwischen dem 2. und 5. Lebensjahrzehnt auf. Im
Nativrontgen zeigt sich eine benigne, zystisch erscheinende, umschriebene Lision, die von
einer Sklerose umgeben sein kann. In der MRT zeigt sich in der T1-gewichteten Aufnahme
eine isointense Signalintensitdt im Vergleich zu Muskelgewebe und in der T2- gewichteten

Aufnahme eine hyperintense, heterogene Signalintensitit. (121)

20 Chordom

Bei dieser Lision handelt es sich um einen malignen Tumor, der aus Resten der Noto-
chorda in der Wirbelsdule entsteht und etwa 1-4% aller primdren Knochentumoren aus-
macht. Am héufigsten tritt der Tumor in Sakrum (50-60%), Schédelbasis (25-35%) und
zervikaler Wirbelsdule (10%) auf. Ménner sind hdufiger betroffen als Frauen. Der Tumor
tritt sehr selten bei Kindern und Jugendlichen auf. Er zeigt seinen Manifestationsgipfel um
das 60. Lebensjahr. Das biologische Verhalten von Chordomen ist charakterisiert durch
langsames Wachstum und spéte Metastasierung u.a. in Lunge, Knochen, Weichteile und

Lymphknoten. (122)

Radiologisch zeigt sich ein osteolytisch, destruktiv wachsender Tumor, der meist lobuliert
erscheint und Verkalkungen aufweisen kann.(5) In der CT sieht man eine, in der Medianli-
nie liegende, lytische Lasion. In 50-70 % der Fille zeigt sich eine Kalzifikation. Haufig
findet sich eine prisakrale Masse. Die CT ist sensitiver gegeniiber der MRT in der Unter-
scheidung, zwischen einer lytischen oder sklerotischen Lision und bei der Detektion von
Kalzifikationen. In der MRT ist die Weichteilbeteiligung besser darstellbar. Es zeigt sich
eine hypointense Signalintensitdt im T1-gewichteten Bild und eine hyperintense Signalin-

tensitdt in der T2-gewichteten Sequenz. (122)
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21 Adamantinom

Das Adamantinom ist eine maligne, sehr seltene Lé&sion, deren Ursprung weitgehend
unklar ist. Die meistbeachtete Theorie besagt, dass die Lasion durch Versprengung von
Epithelzellen der Haut, wahrend der embryologischen Entwicklung entsteht. Sie macht nur
etwa 0,1 % aller primiren malignen Tumoren aus, befillt in 80% der Fille die Tibia und
tritt meist zwischen dem 20. und 50. Lebensjahr auf. Radiologisch zeigt sich eine zentral
oder exzentrisch gelegene, osteolytische Lésion, die von Lyseherden oder einer
Sklerosezone umgeben ist. Die Kortikalis kann durchbrochen sein und in 15% der Fille
liegt eine Weichteilbeteiligung vor. In der MRT zeigt sich ein unspezifisches Bild mit einer
hypointensen Signalgebung im T1-gewichteten Bild und einer hyperintensen Signalgebung

im T2-gewichteten Bild. (123)

22 Tumor-like Lesions

22.1 Solitéare (einfache) Knochenzyste

Diese osteolytische, fliissigkeitsgefiillte Lasion kann durch ein gestortes Knochenwachs-
tum, traumatische Prozesse oder als Restgebilde eines Tumors entstehen. Sie tritt v.a. in
den langen Roéhrenknochen und den Kieferknochen auf. Die genaue Inzidenz ist nicht be-
kannt, die Lasion diirfte jedoch sehr hdufig sein. Sie manifestiert sich hauptsidchlich im
Kindes- und jungen Erwachsenenalter, oftmals mit einer pathologischen Fraktur. Im Nativ-
rontgen zeigt sich ein sehr eindeutiger Befund, der weitere Diagnostik hdufig unnétig
macht. Es zeigt sich eine gut begrenzte, osteolytische, zentral gelegene, leicht expansive
Lésion in der Metaphyse mit erhaltener, aber ausgediinnter Kortikalis. Haufig findet man
Knochenfragmente, die in die Zyste hinein gefallen sind und liegen bleiben (,,fallen-

fragment-sign®). (124,125)
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Abbildung 10 Solitire Knochenzyste in der proximalen Tibia. Im Rontgenbild zeigt sich eine gut begrenz-
te, zentral gelegene Osteolyse in der Metaphyse, die von schmalen Septen durchzogen ist. In der T2-gewichteten
Aufnahme zeigt sich die Lision hyperintens und mit Fliissigkeitsspiegel.

Die MRT dient vor allem in schwierigen, anatomischen Gegebenheiten eventuelle patho-
logische Frakturen zu diagnostizieren. Es zeigt sich ein hypointenses Signal im TI1-

gewichteten Bild und ein hyperintenses Signal im T2-gewichteten Bild. (126)

22.2 Aneurysmatische Knochenzyste

Hierbei handelt es sich um eine benigne, teils lokal aggressive Lision, die aus zystischen,
blutgefiillten Kammern mit bindegewebigen Septen besteht. Sie kann primér oder sekundér
in Assoziation mit beispielsweise Chondrosarkomen oder Osteosarkomen entstehen. Sie
hat etwa eine Inzidenz von 0,32/100 000 Personen. Sie kann in jedem Lebensalter auftre-
ten, befillt jedoch hdufig Menschen in den ersten beiden Lebensjahrzehnten. Am haufigs-
ten sind die Metaphysen der langen Rohrenknochen betroffen, gefolgt von der Wirbelséu-
le. Radiologisch zeigt sich eine lytische, expansive Lésion mit ausgediinnter Kortikalis,
diinnen Septen und nachweisbaren Fliissigkeitsspiegel (fluid-fluid levels) in CT und MRT.
Es zeigt sich je nach Blutungsgrad ein unterschiedliches Bild in der MRT. Eine starke
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Kontrastmittelanreicherung zeigt sich in den Septen und den Randbegrenzungen, wodurch

ein bienenwabenartiges Aussehen entsteht. (5,127)

Abbildung 11 Aneurysmatische Knochenzyste der Wirbelsiule. In der T2-gewichteten Aufnahme zeigen
sich hyperintense Zonen innerhalb der Zyste.

22.3 Fibrose Knochendysplasie

Es handelt sich um eine benigne Fehlentwicklung des knochenbildenden Mesenchyms, mit
fehlender Umwandlung von Faserknochen in lamelldiren Knochen und Ersatz des Kno-
chenmarks durch fibroses Mark. Klinisch zeigen sich stark deformierte Knochen mit mog-
lichen pathologischen Frakturen. Als extraskelettale Manifestation bilden sich Cafe-au-lait
Flecken. Die fibrose Dysplasie kann monoostotisch, polyostotisch und im Rahmen des
McCune-Albright-Syndrom auftreten. Die Lésion ist hdufig und tritt in den meisten Féllen
in Schéidelbereich und Femur auf. Radiologisch zeigen sich Destruktionen, Deformierun-
gen und diffuse Verschattungen, die ein ,,Rauchglas-Muster* erzeugen. Die Kortikalis ist
verdiinnt und die Rénder sind gut begrenzt. Die CT ist das geeignete Mittel der Wahl zur
Darstellung der fibrosen Dysplasie, insbesondere der rauchglasartigen Struktur. Die MRT
ist indiziert bei komplexen Befall mit Einengung von neurologischen Strukturen. Im T1-
gewichteten Bild zeigt sich die Ldsion meist signalarm und im T2-gewichteten Bild signal-

arm oder signalreich. (5,128)
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22.4 Knochenmetastasen

Knochenmetastasen sind weitaus hdufiger als primire Knochentumoren und treten bei etwa
70% aller Brust- und Prostatatumoren auf. Am hiufigsten wird die Wirbelsédule befallen,
gefolgt von den langen Rohrenknochen, Rippen und Becken. Radiologisch wird zwischen
osteolytischen (Bronchialkarzinom, Schilddriisenkarzinom, malignes Melanom...), osteo-
blastischen (Prostata-, Mamma-, Magenkarzinom...) und gemischt osteolytisch, osteoblas-
tischen Lisionen unterschieden. Osteolytische Lasionen zeigen im Nativrontgen Lysezo-
nen mit unscharf begrenzten Rdndern und ausgediinnter oder durchbrochener Kortikalis.
Osteoblastische Metastasen zeigen einen diffusen, aufgelockerten Skerloseherd, gemischt
osteolytisch-osteoblastische Metastasen zeigen sowohl lytische als auch sklerotische Zo-
nen. In der MRT zeigen sich die Lésionen durch Verdringung des Fettmarks signalarm in
der T1-gewichteten Sequenz und durch den hohen Wassergehalt signalreich in der T2-
gewichteten Sequenz. Die MRT ist gut geeignet um die tatsdchliche Ausdehnung der Lisi-
on zu bestimmen und eine Therapieverlaufskontrolle durchzufiihren. Die Skelettszintigra-
fie eignet sich fiir die Metastasensuche im ganzen Korper, zeigt jedoch eine geringe Spezi-
fitdt, da auch einige benigne Léisionen, wie etwa das eosinophile Granulom, falsch positive
Ergebnisse hervorrufen konnen. Die Spezifitit kann durch Nutzung der SPECT Technik
gesteigert werden. Das PET-CT zeigt eine hohere Sensitivitdt gegeniiber der Skelettszinti-

grafie, insbesondere bei osteolytischen Lisionen. (5,129)

23 Knochengranulome

23.1 Langerhans-Zell-Histiozytose (LCH)

Die LCH ist eine seltene Erkrankung, die durch eine iiberméfBige Vermehrung von Lang-
hans-Zellen definiert ist und klinisch in drei unterschiedliche Erkrankungen unterteilt wird:
eosinophiles Granulom, Hand-Schuller-Christian Syndrom und Letterer-Siwe Syndrom.
Sie kann sowohl solitér als auch systemisch auftreten und verschiedene Organsysteme be-
fallen. LCH macht etwa 1% aller Knochentumoren aus und befillt hauptsachlich Kinder

zwischen dem 5. und 15. Lebensjahr, mit mannlicher Pradisposition. Am héufigsten sind
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Schédel und Kiefer betroffen, gefolgt von den langen Rohrenknochen, Becken und Rippen.
(130)

Radiologisch zeigt sich, vor allem im Schidel, eine gut begrenzte, osteolytische Lésion,
die, durch Zerstorung der Kortikalis wie ,,ausgestanzt* aussieht. In den langen R6hrenkno-
chen zeigt sich in der Diaphyse und Metaphyse eine aggressive, expandierende, osteolyti-
sche Lision. In der MRT zeigt sich die LCH signalarm in der T1-gewichteten Sequenz und
signalreich in der T2-gewichteten Sequenz. Szintigrafisch zeigt sich eine starke Anreiche-
rung. Oft ist sie jedoch falsch positiv, sodass die Ganzkorper MRT besser geeignet ist.
(131)

23.2 Lipidgranulomatose Syn. Morbus Erdheim-Chester

Hierbei handelt es sich um eine sehr seltene Erkrankung, die vor allem im Erwachsenenal-
ter auftritt und in den meisten Féllen die langen Roéhrenknochen befillt. Liegt ein ZNS Be-
fall vor, tritt oft ein Diabetes insipidus auf. Radiologisch zeigt sich eine metadiaphysére
Osteosklerose mit Aussparung der Epiphyse. Auf T2-gewichteten Bildern zeigen sich un-
regelmifBig verteilte, hyperintense Areale. (131)

24 Differentialdiagnosen

24.1 Morbus Paget Syn. Osteitis deformans Paget

Mb. Paget ist eine chronische Erkrankung unbekannter Atiologie, die durch einen Kno-
chenabbau, gefolgt von einem unstrukturierten und iibermifigen Knochenaufbau gekenn-
zeichnet ist. Dieser Vorgang erfolgt oft symptomlos, kann jedoch zu Schmerzen, Frakturen
und Deformitéten fithren. Die Erkrankung tritt bei etwa 3-4% aller Personen iiber 50 Jah-
ren auf. Sie kann sowohl monoostotisch als auch polyostotisch auftreten. Radiologisch zei-
gen sich bei der aktiven Erkrankung gemischt osteolytisch-sklerotische Areale mit kortika-
ler Verdickung, Deformititen und Knochenexpansion. Im Schéidelrontgen sieht man zu

Beginn grof3e, osteolytische, scharf begrenzte Areale, was als ,,0steoporosis circumscripta“
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beschrieben wird. Irreguldre Bereiche fokaler Osteosklerose werden als ,,cotton-wool*
Herde bezeichnet. MRT Aufnahmen zeigen die Knochenumbauten und je nach Aktivitit
der Erkrankung, unterschiedliche Signalintensititen. Die Szintigrafie ist die beste Methode,
um einen polyostotischen Befall zu diagnostizieren. Die erhdhte Vaskularisierung und Os-

teoblastenaktivitdt flihren zu einer starken Anreicherung der betroffenen Gebiete. (132)

24.2 Osteomyelitis

Die Osteomyelitis ist eine entziindliche Erkrankung des Knochens, die durch Viren, Bakte-
rien, Parasiten oder Pilze hervorgerufen wird. Sie kann sowohl akut, als auch chronisch
bestehen und tritt bevorzugt in den Metaphysen der langen Rohrenknochen auf. Im Nativ-
rontgen sieht man zu Beginn, nahe der betroffenen Areale, ein Odem. Nach 2-3 Wochen
zeigen sich Knochendesktruktionen und eine Periostreaktion, welche sich als lamellierte,
zwiebelschalenartige oder spikulierte Knochenformation zeigt. Nach 10-12 Wochen kann
sich durch regenerative Vorginge, ein sklerotischer Prozess zeigen. Die MRT ist sehr sen-
sitiv, um schon im Frithstadium eine Osteomyelitis zu diagnostizieren. Das Knochen-
marksodem ist vor allem in den T2-gewichteten und STIR Sequenzen als hyperintenses
Signal gut darstellbar. Bei guter Abwehrlage kann sich ein ,,Brodie Abszess* bilden, der
im Rontgen als etwa 1-4 cm grof3e, gut begrenzte, zystische Liasion mit umgebender Skle-
rose erscheint. In der MRT zeigt sich der Abszess im T1-gewichteten Bild signalarm, um-
randet von einem Ring mit intermedidrer Signalintensitit (,,Penumbra-Zeichen®). Szinti-
grafisch zeigt sich die Lasion in allen Untersuchungsphasen positiv. Differentialdiagnos-
tisch besonders wichtig ist die Abgrenzung zum Ewing-Sarkom, welches nicht in die
Wachstumsfuge einwéchst, nur langsam Gro3e und Aussehen dndert und kein ,,Penumbra-

Zeichen* zeigt. (5,133)

24.3 Stressfraktur des Knochens

Von einer Stressfraktur spricht man entweder von einer Ermiidungsfraktur von physiolo-
gisch, normalen Knochen bei libermaBiger Belastung oder einer Insuffizienzfraktur von

pathologisch verdndertem Knochen. Stressfrakturen kdnnen in jedem Knochen auftreten,
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zeigen sich jedoch in 95% in den unteren Extremititen. Etwa 10% aller Félle in einer
Sportpraxis entfallen auf diese Lésion. Sie tritt am hiufigsten zwischen dem 19. und 30.
Lebensjahr auf, bevorzugt bei Frauen. Das Nativrontgen ist nicht gut geeignet um eine
Stressfraktur zu diagnostizieren. Hiufig ist sie unauffallig, zeigt, wenn nur eine regionére
Osteopenie, und nur selten die eigentliche Frakturlinie. In der MRT dagegen ist die Frak-
turlinie meist gut darstellbar und in den STIR Sequenzen zeigt sich meist ein ausgeprégtes,
unscharf begrenztes Knochenmarksddem. Differentialdiagnostisch muss man das Ewing-
Sarkom in Betracht ziehen, welches im Gegensatz ein scharf begrenztes Knochenmarks-

6dem und in 80% der Félle Nekroseareale aufweist. (5,134)

24.4 Myositis ossificans

Hierbei handelt es sich um eine benigne, selbstlimitierende heterotrophe Ossifikation be-
vorzugt in den Muskeln der Extremititen. Sie kann in jedem Alter auftreten, zeigt jedoch
einen Hiufigkeitsgipfel in der 2. und 3. Lebensdekade. Die Atiologie ist weitgehend un-
klar, meist ist jedoch ein Trauma bei den Patientlnnen vorab aufgetreten. Klinisch zeigt sie
Schmerzen und eine wachsende Muskelmasse. In der frithen Phase besteht sie aus myxoi-
der Matrix und Fibroblasten, die sich im intermedidren Stadium zu Osteoblasten umwan-
deln und von der Peripherie beginnend osteoide Matrix sekretieren. Im spiten Stadium
siecht man lamelldren Knochen. Radiologisch zeigen sich je nach Stadium unterschiedliche
Erscheinungen. Im frithen Stadium kann das Rontgen unauffillig sein, in der MRT zeigt
sich eine hohe Signalintensitdt im T2-gewichteten Bild mit oder ohne hypointensen Rand.
Im intermedidren Stadium zeigen Rontgen und CT eine gute begrenzte Lésion mit dicken,
peripheren, kalzifizierten Randsaum. Im spdten Stadium zeigt sich in diesen Untersu-
chungsmethoden eine komplett kalzifizierte Ldsion mit trabekuldrer Knochenformation. In
der MRT ist die Lision hypointens in allen Sequenzen, aufgrund der Kalzifikation. Diffe-
rentialdiagnostisch kommt ein Osteosarkom in Betracht, welches jedoch zu Beginn eine
zentrale Kalzifikation vorweist. Im Gegensatz dazu beginnt die Kalzifikation bei der Myo-

sitis ossificans immer peripher. (135)

58



Abbildung 12 Myositis ossificans der linken Oberschenkelmuskulatur. Es zeigt sich in der T2-gewichteten
Sequenz eine hyperintense, nodulire Struktur mit umgebender 6dematdser Verinderung.

24.5 Ischimie des Knochens

24.5.1 Aspetische Knochennekrose

Durch Stérung der Perfusion oder Durchblutung des Knochengewebes entstehen Kno-
chennekrosen. Die Ursachen sind u.a.: Steroidtherapie, Alkoholismus, Dyslipiddmie, Lu-
pus erythematodes, oder eine Nierentransplantation. Die Lision ist meist asymptomatisch
kann jedoch manchmal Schmerzen verursachen. Im Rontgen ist oftmals nur eine periostale
Verdickung zu sehen. (136) Die Lésion ist hdufig und kann in jedem Knochen auftreten.
Beispiele sind Morbus Kienbdck (Os lunatum), Morbus Panner (Capitulum humeri) oder
Morbus Perthes (juveniler Hiiftkopf). In der MRT zeigen sich typische, sogenannte ,,Dop-
pellinien® in iiber 80% der Fille. Hierbei wird in der T2-gewichteten Sequenz der Uber-
gang zwischen nekrotischem und intaktem Knochen sichtbar. Ein weiteres Unterschei-
dungsmerkmal zu malignen Entitéten ist die fehlende KM-Anreicherung in den Nekrose-

arealen. (5,137)
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24.5.2 Anamischer Knocheninfarkt

Oftmals radiologischer Zufallsbefund von herdférmigen Knochennekrosen, meist in den
Metadiaphysen der langen Rohrenknochen. Radiologisch zeigen sich girlandenformige,
unscharf begrenzte, sklerosierte Areale. In der MRT zeigen sich wiederum Doppellinien in
den T2- gewichteten Bildern. In der Literatur sind einige Fille beschrieben, wo sich aus

Infarktarealen maligne Tumoren, wie z.B. ein Osteosarkom, entwickelt haben. (5,138)

25 Diskussion

Als Diskussionsgrundlage dient die Fragestellung, inwiefern radiologische Ergebnisse das
Management von Knochentumoren beeinflussen. Laut WHO unterscheidet man {iber 60
verschiedene Entititen von Knochentumoren, wobei die primiren, malignen Knochentu-
moren nur etwa 0,5-1% aller Malignitidten ausmachen. Dies zeigt, dass Diagnostik und
Therapie in einem spezialisierten Zentrum erfolgen sollte und grofe Erfahrung und breites

Wissen erforderlich ist.

Normalerweise sind weder Klinik noch Labor hinweisend auf einen Knochentumor. Es
konnen sich unspezifische Knochenschmerzen, die vor allem im Kindesalter mit Wachs-
tumsschmerzen verwechselt werden, oder diffuse Schwellungen zeigen. Somit ist das kon-
ventionelle Rontgen meist die erste bildgebende Methode um einen Schmerz oder eine
vermutete Lision abzukldren. Im Rontgen in zwei Ebenen ist es mdglich die Morphologie
der Knochendestruktion nach Lodwick, die Rénder der Lésion (von sklerotisch bis gut be-
grenzt), die Tumormatrix, die Reaktion des Knochens (z.B. Periostreaktion), die Lokalisa-
tion innerhalb des Knochens (Diaphyse, Metaphyse, Epiphyse) und die Lokalisation im
Skelett zu beurteilen. (139) Diese Parameter in Kombination mit der Erhebung des Alters
erlauben in bis zu 80 % der Fille eine richtige artdiagnostische Zuordnung. (2) Viele Tu-
moren weisen spezifische Manifestationsgipfel auf, zum Beispiel treten die Hélfte aller

Osteosarkome und Ewing-Sarkome in der 2. Lebensdekade auf. (20)

In bestimmten Skelettregionen, beispielsweise Becken oder Wirbelsdule ist oftmals ein
Rontgen nicht aussagekriftig. Deshalb sind hiufig weitere bildgebende Verfahren wie CT
oder MRT notwendig, die auch das AusmalBl des Tumors und Befall von umgebenden

Strukturen besser darstellen konnen. Die CT eignet sich vor allem zur Beurteilung von
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Mikrokalzifikationen, Knochendestruktionen und periostalen Reaktionen. Die MRT dient
zur Beurteilung der Ausdehnung innerhalb und auBlerhalb des Knochens und der Bezie-

hung zu umgebenden Strukturen wie Gefdlen und Nerven. (2,140)

Dieses beschriebene Schema sollte vor allem angewendet werden, wenn die betroffene
Person unter 40 Jahre alt ist. Wird dieses Alter liberschritten und somit die Wahrschein-
lichkeit metastatischer Lasionen hdher ist, sollten weitere Untersuchungen, z.b. eine Szin-
tigrafie durchgefiihrt werden, um einen priméren Tumor auszuschlieBen. (140) Sekundére
Knochenlédsionen kommen weitaus hiufiger vor als primédre Malignitéiten, da viele Tumo-
ren in den Knochen metastasieren, wie Prostata-, Brust- oder Lungentumoren. Etwa 75%
dieser Tumoren entwickeln zumindest eine Knochenmetastase im Verlauf. Daher ist eine
frithe und genaue Abkldrung von Knochenmetastasen notwendig um eine addquate Thera-
pie einzuleiten. Es zeigte sich, dass hierbei die MRT und die PET-CT die hochste Sensiti-
vitdt aufweisen. Insbesondere dem Nativrontgen sind sie iiberlegen, da Knochenmetastasen
im Rontgen erst ab einem Verlust von mehr als 50% der Knochenmatrix sichtbar werden.

(141)

Ist durch die radiologischen Methoden keine eindeutige Zuordnung moglich wird eine Bi-
opsie notwendig. Diese wird anhand der vorliegenden radiologischen Befunde geplant und
mit Unterstiitzung radiologischer Methoden durchgefiihrt. Oftmals zeigt der histopatholo-
gische Befund jedoch keine eindeutige Zuordnung bzw. nur einen Ausschnitt eines oft he-
terogen aufgebauten Tumors. Deshalb sollte die Pathologie auch immer das Rontgen in

zwel Ebenen in ihren Befund miteinbeziehen. (142)

Eine weitere, wichtige Rolle spielt die Radiologie in der Operationsplanung. Dafiir wird
vor allem die CT verwendet. Fiir das Staging eignet sich die MRT am besten. Es sind zwei
unterschiedliche Staging-Systeme in Gebrauch: die TNM Klassifikation (basierend auf
Differenzierungsgrad, Gro3e und Metastasen) und die Enneking Klassifikation (basierend
auf Differenzierungsgrad, lokale Ausbreitung und Metastasen). Auch das Therapieanspre-

chen wird mittels MRT oder PET kontrolliert. (140)

Schlussendlich kann man sagen, dass die Radiologie eine unverzichtbare Rolle im Ma-
nagement von Knochentumoren einnimmt. Die richtige Diagnosestellung erfordert jedoch

eine multidisziplindre Zusammenarbeit zwischen Radiologie, Pathologie und Orthopédie.
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