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Wir berichten iiber den seltenen
klinischen Fall eines unterschen-
kelamputierten Patienten mit sta-
bilitaitsgefahrdender Osteolyse der
proximalen Tibia durch eine intra-
ossire Rezidivmanifestation seitens
eines tenosynovialen Riesenzelltu-
mors (TSGCT; vormals: pigmentierte
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Stabilitatsgefahrdende Osteolyse
der Tibia durch einen
intraossaren tenosynovialen

Riesenzelltumor

Eine auBergewohnliche klinisch-
histopathologische Konstellation

villonodulére Synovitis). Die Unter-
schenkelamputation wurde infolge
eines lokal nicht beherrschbaren te-
nosynovialen Riesenzelltumors des
oberen Sprunggelenkes durchge-
fiihrt. Die intraossdre Manifestation
eines TSGCT stellt in diesem Fall eine
absolute Raritdt und Besonderheit
dar.

Anamnese

Ein 65-jahriger unterschenkelamputier-
ter Patient stellte sich mit einer grofien
und stabilitdtsgefidhrdenden Osteolyse
der proximalen Tibia seines Unterschen-
kelstumpfes in unserer Sprechstunde vor
(B Abb. 1). Er wurde 14 Jahre zuvor
aufgrund eines lokal nicht beherrschba-
ren und rezidivierenden tenosynovialen
Riesenzelltumors (TSGCT) des rech-
ten oberen Sprunggelenkes aufgrund
exulzerierender extraartikuldrer Beteili-
gung oberhalb der Malleolengabel nach
multiplen operativen Revisionen mit
einer radikalen Resektion 1i.S. einer
Unterschenkelamputation nach Bur-
gess versorgt. Entsprechend lag damals
postoperativ ein RO-Resektionstatus vor.
Aufgrund aktuell zunehmender Belas-
tungsschmerzen des Stumpfes in den
vergangenen Monaten wurde das bisher

komplikationslose Tragen seiner Exo-
prothese nicht mehr toleriert und der
Patient beklagte die hieraus resultierende
Immobilitit und den drohenden Verlust
seiner Autonomie.

Klinischer und radiologischer
Befund

Im Rahmenderklinischen Untersuchung
zeigte sich ein duflerlich reizloser Un-
terschenkelstumpf ohne Infektstigmata
oder palpable Resistenzen. Das Kniege-
lenk war stabil und frei beweglich. Es be-
stand ein Druckschmerz tiber der Facies
lateralis der Tibia im mittleren Stumpf-

Abkiirzungen

D ,Cluster of differentiation”
(immunphénotypische Oberfla-
chenmerkmale von Zellen)

CSF ,Colony stimulating factor”

HE Hamatoxylin-Eosin (Farbeverfah-
ren in der Histologie)

PMMA Polymethylmethacrylat (Syntheti-
scher Knochenzement)

STIR ,Short tau inversion recovery”
(MRT-Sequenz)

TSGCT Tenosynovialer Riesenzelltumor
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Abb. 1 A Projektionsradiographie in der
a.-p.-Ansicht mit stabilitatsgefahrdender
Osteolyse der proximalen Tibia bei initialer
ambulanter Vorstellung und schmerzbedingt
deutlich reduzierter Belastungsfahigkeit des
Unterschenkelstumpfes

drittel. Auf der bereits vorliegenden na-
tivradiologischen Aufnahme konnte ei-
ne grofle osteolytische Raumforderung
der proximalen Tibia mit einer Ausdeh-
nung von etwa 5,5x4cm und teilwei-
se fehlender Respektierung der Kortika-
lis nachgewiesen werden - entsprechend
einem Befund Typ 1C nach Lodwick
(8 Abb. 1). Die nachfolgende MRT-Di-
agnostik bestitigte den Verdacht einer
lokal aggressiven ossdren Manifestation
mit kleiner extraossirer Weichteilkom-
ponente (8 Abb. 2).

Diagnose

In Zusammenschausstellten wir die dring-
liche Indikation zur offenen Biopsie. Die
konsekutive histopathologische Unter-
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Abb. 2 A Die MRT (koronare Ansicht, STIR[,short
tau inversion recovery“]-Sequenz mit Kon-
trastmittelapplikation) zeigt eine Kontrast-
mittelaufnahme der intraossdren Lasion des
Tibiastumpfes

suchung zeigte eine in grofleren Teilen
CD68- und CD163-positive mononu-
kledre Proliferation unter Einschluss
mehrkerniger Riesenzellen bei Nachweis
ausgedehnter Siderinpigmentablagerun-
gen ohne belegbare atypische Mitosen
oder Gewebsnekrosen (@ Abb. 3 und 4).
Die Next-Generation-Sequencing-Ana-
lyse (NGS) auf DNA-Ebene konnte eine
H3F3A-Mutation, wie fiir einen Riesen-
zelltumor des Knochens typisch, aus-
schlieflen. Mittels RNA-Sequenzierung
konnte eine Translokation des CSF1-
Genlokus nachgewiesen werden, wie
sie fiir tenosynoviale Riesenzelltumoren
bekannt ist. Unter Berticksichtigung der
Gesamtkonstellation wurde die Lasi-
on als intraossire Manifestation eines

tenosynovialen Riesenzelltumors vom
diffusen Subtyp eingeordnet.

Therapie und Verlauf

Neben der Indikation zur marginalen
Resektion mittels Kiirettage diskutierten
wir verschiedene Verfahren zur Stabili-
sierung der proximalen Tibia. Wir ent-
schieden uns zur Durchfithrung einer
intramedulldren  Verbundosteosynthe-
se mit zwei kanilierten 6,5x 125mm
Schrauben (Qwix, Fa. Depuy Synthes,
Warsaw, IN, USA) und PMMA-Kno-
chenzement (Palacos, Fa. Heraeus me-
dical, Hanau, Deutschland).

Die Wunde heilte per primam, so-
dass der Patient am 10. postoperativen
Tag bereits erstmals unter Anlage seiner
Exoprothese fiir einige Schritte schmerz-
frei mobilisierbar war. Die postopera-
tive Rontgenkontrolle zeigte eine suffi-
ziente Kirettage des TSGCT mit regel-
rechter Lage der Verbundosteosynthese
(8 Abb. 5). Die postoperative histopatho-
logische Untersuchung des Resektates be-
stitigte die o.g. Diagnose bei R1-Resek-
tionsstatus.

Eine planméflige Wiedervorstellung
zur klinisch-radiologischen Verlaufs-
kontrolle erfolgte 3 Monate postopera-
tiv. Nativradiologisch und MR-graphisch
zeigte sich ein konstanter Befund ohne
Hinweis auf ein lokales Tumorrezidiv
(B Abb. 6). Eine pulmonale Manifesta-
tion wurde aufgrund der aggressiven
Biologie des hier beschriebenen TSGCT
als Einzelfallentscheidung CT-graphisch
ausgeschlossen. Der Patient berichtete im
Rahmen dieser Konsultation bereits iiber
eine vollstindige Remobilisation mit un-
limitierter Gehstrecke. Er konnte seinen
Alltag wieder ohne Einschrankungen be-
wiltigen. Die Narbe war reizlos verheilt
und der Stumpf regelrecht konfiguriert
(B Abb. 7). Der Patient demonstrierte
mit angelegter Exoprothese (B Abb. 8)
ein fliissiges und weitestgehend physio-
logisches Gangbild (siehe Video online
zu diesem Beitrag).

Wir haben dem Patienten aufgrund
des relativ hohen Risikos fiir ein Lokalre-
zidiv weiterhin engmaschige klinisch-ra-
diologische Verlaufskontrollen im 3-mo-
natigen Intervall fiir zunichst 2 Jahre
postoperativ mit lokaler kontrastmittel-
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gestiitzter MRT-Bildgebung und Projek-
tionsradiographie empfohlen. Anschlie-
Bendsollten biseinschliefilich des 5. post-
operativen Jahrs halbjahrliche Kontrollen
erfolgen.

Diskussion

Der TSGCT ist mit einer geschétzten In-
zidenz von 1,5-2/1.000.000 eine seltene
gutartige, aber potenziell lokal aggressive
Erkrankung der Gelenkschleimhaut des
tiberwiegend jungen Patienten zwischen
20 und 40 Jahren [7]. Der klinisch-atiolo-
gische Hintergrund von TSGCT ist wei-
testgehend unklar. Einige Autoren sehen
gar in tiber 50 % der Falle einen Zusam-
menhang mit traumatischen Ereignissen
[6]. Andere Autoren sehen eine inflam-
matorische Genese vordergriindig [1]. Es
wird unterschieden zwischen der lokalen
und der diffusen Form des TSGCT. His-
tologisch sind diese Typen nicht zu un-
terscheiden. Erstere Form ist klinisch gut
umschrieben und kann sich intra- sowie
extraartikulir manifestieren. Insbeson-
dere die diffuse Form des TSGCT kann
sich lokal aggressiv und mit infiltrativem
Wachstumsmuster ausbreiten und mani-
festiert sich klinisch in erster Linie durch
eine schmerzhafte Gelenkschwellung [9,
11]. Genetisch konnte in TSGCT als re-
kurrentes Ereignis in einer Subpopula-
tion von Zellen eine Translokation mit
Beteiligung des CSF1-Genlokus nachge-
wiesen werden, die iiber eine CSF1-Uber-
expression zur Rekrutierung von Makro-
phagen fithrt [10]. Pradilektionsstellen
dieser auch durch Hidmosiderineinlage-
rungen charakterisierten, zumeist syno-
vialen Lasionen sind grofle Gelenke wie
Knie-, Sprung- und Hiiftgelenk (v.a. dif-
fuser Typ), aber auch Sehnenscheiden
und Schleimbeutel (eher lokaler Typ) [6].
Trotz sorgfiltiger arthroskopischer oder
offener Resektion sind Lokalrezidive kei-
ne Seltenheit [2]. Bei der diffusen Form
sind Rezidivraten von bis zu 40% be-
schrieben [5]. Daher stellen TSGCT eine
besondere diagnostische und therapeuti-
sche Herausforderung in der Orthopadie
und Rheumatologie dar. Schwerwiegen-
de Verldufe mit lokal nicht beherrsch-
barem Wachstum und maligner Trans-
formation oder ungewdhnlichen Lokali-
sationen wie dem Temporomandibular-
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Zusammenfassung

Der tenosynoviale Riesenzelltumor (TSGCT)
ist eine seltene gutartige Erkrankung von
Gelenkschleimhduten, Sehnenscheiden
und Schleimbeuteln. Wir berichten tiber
die ungewdhnliche Konstellation einer
intraossaren Manifestation der proximalen
Tibia eines Unterschenkelstumpfes nach
Burgess-Amputation infolge eines lokal
nicht beherrschbaren tenosynovialen Rie-
senzelltumors des oberen Sprunggelenkes.

https://doi.org/10.1007/500132-020-03936-2

S. Klingebiel - S. Miihl - G. Gosheger - W. Hartmann - K. N. Schneider - T. B. Budny - C. Rickert -

Stabilitatsgefahrdende Osteolyse der Tibia durch einen
intraossdren tenosynovialen Riesenzelltumor. Eine
auBergewohnliche klinisch-histopathologische Konstellation

Die Kiirettage des Lokalbefundes und die
operative Stabilisierung durch eine intrame-
dulldre Verbundosteosynthese fiihrten zu
einer frithzeitigen Rehabilitation der Exopro-
thesenversorgung mit Wiedererlangung der
Patientenautonomie.

Schliisselworter
Amputationsstumpf - Osteosynthese -
Osteolyse - PVNS - Verbundosteosynthese

Abstract

The tenosynovial giant cell tumor is a rare
disease of the joint mucosa, tendon sheaths
and bursa. We report on the rare constellation
of an intraosseous manifestation of the
proximal tibia of a lower leg stump after
Burgess amputation as a result of a locally
uncontrollable tenosynovial giant cell tumor
of the upper ankle. The curettage of the

local findings and operative stabilization

Imminent fracture of the tibia due to an osteolytic lesion caused
by an intraosseous tenosynovial giant cell tumor. An unusual
clinico-histopathological constellation

through an intramedullary composite
osteosynthesis led to an early rehabilitation of
the exoprosthesis care with regaining patient
autonomy.

Keywords

Amputation stump - Composite osteo-
synthesis - Exoprosthesis - Osteolysis -
TSGCT

gelenk sind Ausnahmen, jedoch in der
Literatur beschrieben [4, 8]. Der hier pra-
sentierte Fall, bei dem etliche Jahre zu-
vor eine lokale Tumorkontrolle des TS-
GCT nur durch eine radikale Resekti-
on im Sinne einer Unterschenkelampu-
tation mit RO-Status herbeigefiihrt wer-
den konnte, stellt eine absolute Raritit
dar. Eine exzeptionelle Konstellation ist
bei dieser Rezidivmanifestation die na-
hezu ausschliefilich intraossire Lokalisa-
tion des TSGCT. Die Manifestation des
TSGCT im Knochen, offenbar als Sekun-
ddrmanifestation, zeigt in diesem Einzel-
fall das fiir einen TSGCT ungewohnliche
aggressive biologische Potenzial des Pro-
zesses. Dass dieser Befund dennoch kein
Einzelfall ist, zeigen aktuelle Fallberich-
te mit Beschreibung eines TSGCT im Os
sacrum und Entwicklung neurologischer
Symptomatik, sowie ein weiterer Fall mit

Infiltration von Azetabulum und Ober-
schenkelhals bei TSGCT des Hiiftgelen-
kes [3]. Dass es sich in unserem Fall-
beispiel bei dem TSGCT des Amputati-
onsstumpfes um ein Spétrezidiv handelt,
ist zwar wahrscheinlich, schlussendlich
jedoch nicht sicher nachvollziehbar. Die
zeitliche Latenz von 14 Jahren bis zur Ma-
nifestation eines sehr spaten Rezidivs und
das offensichtlich in diesem Fall diskon-
tinuierliche Wachstum sind hierbei eine
weitere aufSergewohnliche Konstellation.
Bei der Literaturrecherche lief3 sich ei-
ne vergleichbare Konstellation nach R0-
Reektion nicht identifizieren.

Das erfreuliche postoperative Er-
gebnis der oben dargestellten unkon-
ventionellen Verbundosteosynthese, die
dem Patienten die Wiedererlangung sei-
ner Mobilitit gewdhrte, ist in diesem
Fall ebenfalls hervorzuheben. Weitere
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Abb. 3 A Histologischer Befund in Himatoxylin-Eosin(HE)-Farbung: Proli-
feration von mononukledren synovialen Zellen, mehrkernigen Riesenzellen,
lymphozelluldren Infiltraten und Depots von Eisenpigmenten

Abb. 5 A Postoperative a. p.-Projektionsradio-
graphie des Kniegelenkes mit Abbildung der
proximalen Tibia nach Kiirettage des Lokalbe-
fundes und Verbundosteosynthese mit zwei
kaniilierten Schrauben (6,5 x 125 mm, Qwix,
Fa. Depuy Synthes) und Polymethylmeth-
acrylat(PMMA)-Knochenzement (Palacos, Fa.
Heraeus medical)
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Abb. 4 A Histologischer Befundin CD163-Farbung mit Darstellung von Ma-
krophagen/Monozyten als reprasentative biologische Marker fiir tenosyn-
oviale Riesenzelltumoren. Mittels RNA-Sequenzierung konnte eine Trans-

lokation des CSF1(,colony stimulating factor 1“)-Genlokus nachgewiesen
werden, wie sie flir tenosynoviale Riesenzelltumoren bekannt ist

Abb. 6 A Projektionsradiographische Verlaufs-
kontrolle des Kniegelenkes mit Darstellung

der proximalen Tibia in a.p.-Projektion 3 Mo-
nate postoperativ: Weitestgehend konstanter
radiologischer Lokalbefund ohne Tumorpro-
gress/-persistiv oder Materialversagen

engmaschige klinisch-radiologische Ver-
laufskontrollen werden zeigen, ob das
bisherige klinische Ergebnis bestitigt
werden kann. Durch die Art der Versor-
gung mit der intramedulldren Verbund-
osteosynthese konnte zum einen das
Kniegelenk als funktionell entscheiden-
des Element der suffizienten und bisher
seitens des Patienten gut angenomme-
nen Exoprothesenversorgung erhalten
werden. Die Verwendung des PMMA-
Zementes hat neben der Augmentation
der Lision auch den Aspekt der Adju-
vanz im Sinne einer Thermodesinfektion
im Rahmen der exothermen Reaktion
bei Aushértung. Dies kann der lokalen
Tumorkontrolle dienen. Zum anderen
konnte hierdurch eine auftragende Plat-
tenosteosynthese der proximalen Tibia
unterbleiben. Diese hitte moglicherwei-
se fiir Druckschidden im Weichgewebe
oder Irritationen der Liner- und Pro-
thesenanpassung gesorgt, sodass eine
dauerhafte addquate Exoprothesenver-
sorgung gefihrdet gewesen wire. In
der Literatur konnte eine vergleichba-
re Stumpfversorgung nicht gefunden
werden, wodurch der experimentelle
Charakter dieser operativen Therapie
unterstrichen wird.

Fazit fiir die Praxis

== Ein TSGCT (tenosynovialer Riesen-
zelltumor) kann sich grundsétzlich
intraossar als osteolytische Lasion



Abb. 7 A Klinisches Bild des reizlosen Stumpfes 3 Monate postoperativ mit
vollsténdiger Beschwerdefreiheit

manifestieren. Hierbei handelt es sich
jedoch um eine absolute Raritat.

== Die marginale Resektion (R1-Sta-
tus) eines TSGCT ist bei klinischer
Symptomatik der therapeutische
Goldstandard und fiihrt in der Regel
zu einer lokalen Tumorkontrolle.
Dennoch sind Lokalrezidive vor allem
beim diffusen Typ des TSGCT haufig.

== Die experimentelle intramedul-
lare Verbundosteosynthese der
proximalen Tibia mit zwei kanii-
lierten Schrauben und PMMA
(Polymethylmethacrylat)-Knochen-
zement fiihrte bei einem unterschen-
kelamputierten Patienten mit intra-
ossarem TSGCT zur vollstandigen
Rehabilitation mit uneingeschrank-
ter Exoprothesenversorgung und
Wiedererlangung seiner Autonomie.

== Die PMMA-Augmentierung in diesem
Fall weist neben dem Vorteil der
vereinfachten nativradiologischen
Rezidivdiagnostik moglicherweise
einen positiven Effekt auf die lokale

Tumorkontrolle durch Thermodesin-
fektion auf.
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Das Buch “Schienenversorgung in der
Handtherapie” ist, wie der Titel andeutet,
ein “klinisch” orientiertes Werk. Zeitgemaf
wird ein Online-Zugang fiir das Buch vorge-
halten.

Dieses Buch schlief3t eine relevante Liicke
in der deutschsprachigen Literatur im The-
mengebiet der Handchirurgie/-therapie. Die
ausgewiesenen und sehr erfahrenen Auto-
rinnen und Autoren vermitteln eindriicklich
die Inhalte. Das Layout ist zeitgemaQ. Die
groRziigigen und farbigen Abbildungen ver-
mitteln zusammen mit dem Text didaktisch
ausgezeichnet die Kapitelinhalte.

Das Buch ist in 6 Sektionen unterteilt. Zu-
nachst werden die Grundlagen des Schie-
nenbaus, auch vor dem geschichtlichen
Hintergrund, beleuchtet. Danach folgen die
Herstellung statischer Schienen, Grundlagen,
Grundwissen und Herstellung dynamischer
Schienen, bevor das Themengebiet der Fer-
tigschienen das Buch abrundet.

Das jeweilige Thema wird sorgféltig auf-
gearbeitet und die Autoren/-innen stellen
die Inhalte fokussiert und anschaulich vor.
Die Kapitel sind strukturiert aufgebaut und
bestechen durch eindriickliche Abbildun-
gen und Zeichnungen, die den praktischen
Zugang zum Thema ermdglichen.

Das Buch “Schienenversorgung in der
Handtherapie” ist ein essentieller Baustein
im weitreichenden Themengebiet der Hand-
chirurgie/-therapie. Es dient nicht nur zur
Wissensvermittlung fiir Handtherapeuten/-
innen, sondern auch fiir Orthopadietechnik
Mechaniker/-innen und als Nachschlagewerk
fiir Arzte/-innen, die letztlich diese Schie-
nen “abnehmen” miissen und vor allem den
Therapieverlauf iberwachen sollen.

C. Spies (Bad Rappenau)
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Hier steht eine Anzeige.
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