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Einleitung

1 EINLEITUNG

1.1 Definition des Hamangioms

Definition der WHO:
,, Bei dem Hamangiom handelt es sich um eine benigne Ldsion, die aus neugebildeten
kapilldren oder kavernssen Blutgefdi/sen besteht . [42]

Die Hamangiome gehdren zu den seltenen benignen Knochentumoren. Sie machen trotz
des Gefilireichtums der Spongiosa nur ca. 1% aller primiaren Knochentumoren aus
[25,64,81,83,109]. Die haufigste Lokalisation der Himangiome sind der Schadel und
die Wirbelsiule. Hier treten sie bevorzugt an der Brust- und Lendenwirbel siule auf und
werden in der Regel zufillig entdeckt [25,26,42,63,64,81,83,101,109,132,133]. Bei
allen Rontgenuntersuchungen der Wirbelsiule ist mit einer Pravalenz von ca. 1% zu
rechnen [13,42]. Autoptisch wurden in ca. 10-12% eines nichtsel ektionierten
Autopsiematerials Wirbelkorperhamangiome nachgewiesen [110,121]. Das Hiamangiom
Ist somit der haufigste benigne Tumor der Wirbelsiule [132]. Alle anderen
Lokalisationen sind eher selten
[10,25,26,35,41,42,59,62,64,69,81,83,91,99,109,112,126,135].

Es gibt histologische Varianten von Hamangiomen, die entsprechend der
tiberwiegenden Art ihres Gefaflanteils in einzelne Entitaten eingeteilt werden: Man
unterscheidet die weitlumige kavernose Form, die englumige kapillare Form, die
epitheloide, teilweise gro3zellige Form, die arteriovendse und die venose Form
[30,134].

Innerhalb der einzelnen Entitaten ist eine genaue Zuordnung aufgrund der
morphologischen und radiol ogischen Variationsbreite im Einzelfall schwierig. Die

Abgrenzung zu intermedidr malignen angiogenen Tumoren, wie z.B. dem epithel oiden
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Hamangioendotheliom, oder zu malignen angiogenen Tumoren, wie dem Angiosarkom
kann teilweise problematisch sein
[18,19,25,26,32,36,42,60,74,80,81,89,90,123,125,132].

Sowohl eine genaue Abgrenzung der Entititen als auch die genaue Abtrennung von
malignen Formen erfordert eine genaue Kenntnis eben dieser morphol ogischen
Unterschiede, da eine Therapie und somit der Verlauf der Krankheit von der priazisen
Diagnostik abhingig ist [3,60,80,89,90,132].

1.2 Ziel der Arbeit

Anhand der Definition der WHO scheint es, als ob die Diagnose eines Himangioms

leicht zu stellen ist; sind die Kriterien einer Diagnose doch klar definiert.

Doch ein Blick in die Literatur zeigt, wie schwierig die Zuordnung einer bestimmten
Entitét (insbesondere die des epithel oiden Himangioms) sein kann
[19,32,60,73,80,89,90]. Die Klassifikation vaskularer Lasionen wird kontrovers
diskutiert, insbesondere im Hinblick auf die biologische Wertigkeit von Tumoren
ungewisser Dignitit [42,81,89,90]. Neuere Erkenntnisse sowie das positive ,,Outcome™
von Fillen mit vermeintlich infauster Prognose erfordern eine kritische Uberpriifung der
alten Definitionen und gehen nicht selten mit Anderungen der urspriinglichen
Klassifikationen einher [22,37,42,60,80,89,90,95].

Auch die Abgrenzung zu den so genannten Gefafmalformationen weist sowohl
definitionsbedingte als auch &tiologische Schwierigkeiten auf, ergeben sich doch
ahnliche morphol ogische Gemeinsamkeiten [29].
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Das Kollektiv an angiogenen Tumoren im Hamburger Knochentumorregister umfasst
mehr als 150 Flle und schafft somit V oraussetzung fiir eine Analyse dieser Entitat.
Diese Fille wurden erneut mikroskopisch aufgearbeitet, mit den Daten in der Literatur
verglichen, um Gemeinsamkeiten zu bestitigen und Besonderheiten, die die Diagnose

Hamangiom eventuell erleichtern konnten, aufzufinden.

Insgesamt wurden 170 Fille von Hamangiomen histologisch und radiologisch
untersucht. Die Fille im Hamburger Knochentumorregister wurden nach aktuellem
Stand untersucht und die Diagnosen bestitigt oder in Frage gestellt und teilweise

geindert.

Ziel soll es sein, einen Uberblick iiber die Tumorentitit der intraossiren Himangiome
anhand der Auswertung der vorliegenden 170 Fille und der kritischen Diskussion der
publizierten Literatur zu liefern. Dariiber hinaus soll die Arbeit als diagnostischer
Leitfaden dienen.

1.3 Das Hamangiom

1.3.1 Historischer Riickblick

Der erste Fallbericht eines intraossiren Hamangioms geht bereits auf Toynbee zuriick
und stammt aus dem Jahre 1845 [122]. Virchow beschrieb 1867 ein Himangiom im

Sternum [92]. Matveev 1886 und Dyakonov 1889 berichteten von einem Hamangiom
des Schiadels[92]. Der erste komplette und versffentlichte Bericht elnes Himangioms

in einem Extremitatenknochen stammt von Hitzrot 1917 [56].
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1.3.2 Klinik

Die Mehrzahl der intraossiren Himangiome, besonders die des Schiadels und der
Wirbelsiule, bleibt asymptomatisch und wird als Zufallsbefund entdeckt
[25,26,42,59,64,81,83,101,109,132,134].

Knochendeformitaten und Schwellungen des Knochens kénnen ein erster Hinweis auf

ein intrapossires Haimangiom sein [ 3,25,42,59,81,83,109].

Die Komplikationen, die durch Himangiome hervorgerufen werden kénnen, sind von
der Lokalisation, der Grofe und ihrer aggressiven Haltung abhingig.

Ein Hamangiom des Schidels oder des Rohrenknochens kann durch eine lokale
Schwellung klinisch auffillig werden. Durch intraossire Druckerhéhung kommt es zu
einer vagen Schmerzsymptomatik. Frakturen eines Rohrenknochens sind eher selten
[3,25,26,59,64,81,109]. Gelegentlich sind intraossire Himangiome auch mit kutanen
oder subkutanen Hamangiomen vergesellschaftet [42]. Himangiome an der Wirbelsiule
besitzen ihren eigenen Charakter. Symptome sind dann zu erwarten, wenn sich ein
Wirbelkorper- oder Wirbelbogenhiamangiom in den Spinalkanal oder in den Bereich der
Nervenaustrittskanil e entwickelt [14,25,26,42,43,73,81,83,109,132]. Eine

pathol ogische Wirbelkorperfraktur auf der Basis eines Hamangioms kann eine
entsprechende Klinik hervorrufen (lokalisierte, radikulare Schmerzen, Paralyse von
einer oder mehreren Extremititen, Blasen- und Darmfunktionsstérungen, sensorische
Defizite aufgrund der Nervenkompression) [5,14,25,26,42,43,81,83,109,132]. Die sehr
seltenen Kieferlasionen konnen klinisch auffallig werden mit dem Verlust eines oder
mehrerer Zihne. Uber Blutung aus dem Tumor wird kontrovers diskutiert. Schwerste
Blutungen nach Zahnextraktion im Bereich eines Himangioms der Mandibulasind
berichtet worden [98].
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Ein seltenes Phinomen ist das Auftreten einer Osteomalazie oder Rachitis, die durch
eine Hyperphosphaturie induziert wird [81,100].

Hamangiome kénnen in jedem Lebensalter auftreten. 70-75% der diagnostizierten
Hamangiome verteilen sich bei den Patienten zwischen dem 20. und 60. Lebengjahr,
25% zeigen einen Peak in der 5. Lebensdekade [25,42,64,81,132].

Es besteht keine eindeutige Geschlechterverteilung, doch liegt das Verhiltnis von
Frauen zu Mannern, die erkranken, leicht auf der Seite der Frauen [25,42,64,73,83,132].
Eine mogliche Schwangerschaftskorrelation wird diskutiert [30,65].

Lokalisiert sind Himangiome bevorzugt am Schiadel und in der Wirbelsiule
[25,26,42,64,81,83,101,109,132,133].

Am Schiadel sind siein der Diploe zentriert und sitzen normalerweise in den frontalen
und parietalen Regionen [81]. Die Gesichtsknochen werden extrem selten
miteinbezogen. Bevorzugt betroffene Regionen im Kiefer-Gesichts-Bereich sind die
Mandibula, das Jochbein und die Maxilla[49].

In der Wirbelsiule sind die Himangiome als gutartiger Tumor am meisten vertreten
[132].

Esfolgen die Skapula, die Rippen, die Klavikula und das Becken [64,83,109].

Die langen Rohrenknochen der Extremititen sind selten betroffen. Sie werden
hauptsichlich in der Tibia, Fibula oder im Humerus gefunden [25,26,42,59,81,84,101].
Die Tumoren sind iiberwiegend metaphysir oder meta-/diaphysir gelegen, die Epiphyse
kann aber auch miteinbezogen sein [25,26,42,59,83].

Einige Autoren sehen eine bevorzugte Verteilung der Himangiome je nach
histologischem Typ [26,30,42,73,101].

Auch periostal gelegene Himangiome sind in der Literatur beschrieben und treten eher
an den langen Knochen auf [21,51,61,94,115].
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Wie oben bereits erwihnt, sind viele Himangiome asymptomatisch oder werden erst
zufillig bei Autopsien entdeckt [110,121]. Unter einer solchen Haufung von zufillig
beobachteten Hiamangiomen, z.B. an der Wirbelsiule (Hamangiome werden in etwa 1%
aller Rontgenuntersuchungen nachgewiesen), die in den seltensten Fillen biopsiert
werden, ist es natiirlich nicht moglich, zuverlassige Angaben tiber die relative
topographische Haufigkeitsverteilung von Hamangiomen im Gesamtskelett zu erhalten
[42].

1.3.3 Radiologie des Hiamangioms

Normale Rontgenbilder sind fiir die Auswertung in den meisten Fillen ausreichend.
Allerdings weist die radiologische Darstellung der Himangiome eine grof3e
Variationsbreite auf. Einerseits ergeben sich Unterschiede anhand der Lokalisation,
andererseits auch innerhalb des gleichen Knochens und der histologischen Variante des
Hamangioms. Deshalb muss jede Lokalitit separat hinsichtlich ihrer typischen
Merkmale beschrieben werden.

Radiographische Strukturen kénnen je nach Lokalisation unspezifisch sein [101,109]
und eine weitere bildgebende Abklarung erfordern. Diesist besonders bei extraspinaen
Hamangiomen der Fall, die andere Neoplasmen, wie z.B. Myelome oder auch

M etastasen imitieren konnen [132].

Bel unsicheren Befunden erfolgt eine erginzende Bildgebung mittels
Computertomographie (CT). Hier sind besonders Anderungen in der

Knochentrabekel struktur zu erkennen [83].

Um das umliegende Weichteilgewebe oder extraossire Anteile der Himangiome
beurteilen zu kénnen, bedient man sich der Magnetresonanztomographie (MRT). Hier
stellen sich die Himangiome in Abhiangigkeit von ihrer Zusammensetzung
(GefaBanteil, Fettanteil) in den verschieden gewichteten Bildern mit unterschiedlicher
Signalintensitit dar [9,83].
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Hamangiome der Wirbel erscheinen oft als wabige oder strihnige
Strukturtransformationen der Wirbelkorper. Die feinen Spongiosabilkchen sind
rarefiziert und stellen sich als grobe, vertikal verlaufende Trabekel dar. Auch feine
wabig-netzige Spongiosaverdickungen konnen auf das Vorliegen eines
Wirbelkorperhamangioms hinweisen [26,42,64,66,81,83,109,132].

Die Wirbelkorpergroie und —form ist in der Regel erhalten. Bei aktiven
Wirbelkorperhamangiomen sind Wirbelbriiche nicht selten [12,67].

Hamangiome der Schédelkal otte besitzen die Fahigkeit zum expansiven Wachstum und
konnen eine sonnenstrahlartige Periostreaktion hervorrufen. Dieses Rontgenzeichen ist
jedoch nicht pathognomonisch fiir ein Hamangiom [25,26,42,64,81,83,109,132].

Ein zum Tell seifenblasenahnliches Destruktionsmuster konnen Hamangiome im
Beckenbereich hervorrufen [42].

An den Rshrenknochen erscheinen Hamangiome iiberwiegend als scharf begrenzte
Osteolyseherde, die hiaufig von einer mafiggradigen Randsklerose umgeben sind. Der
osteolytische Defekt kann ,,leer (zystisch), d.h. ohne Binnenstruktur sein. Meistens
finden sich in ihm aber kavernenartige Binnenstrukturen in Form von irreguldren
Streifen, dhnlich einer Honigwabe [26,42,71,81,83,84,101,120,126,132,134].
Periostale Reaktionen bei intraossiren Lasionen sind nur dann zu beobachten, wenn die
Geschwulst die Kompakta weitgehend abgebaut hat. Gelegentlich [6sen Himangiome

extreme reaktiv-reparative Knochenneubildungen aus [42].

Die angiographische Darstellung von Hamangiomen des Knochens kann sehr
unterschiedlich ausfallen. Stark vaskularisierte intraossire Prozesse zeigen ein
dementsprechend hypervaskularisiertes Bild haufig mit Korkenziehergefaien und
Gefafiseen. Manche Hamangiome sind jedoch angiographisch vollig stumm [42,83].

Im Computertomogramm ist es moglich, nach Kontrastmittel gabe Himangiome
darzustellen. Manche zeigen durchaus ein deutliches K ontrastmittel enhancement
[42,84]. Die CT-Untersuchung ist gerade fiir Wirbelkérperhamangiome mit klinischer

Beschwerdesymptomatik sinnvoll, vor allem wenn es darum geht, den vielleicht in den
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Spinalkanal prolabierten Geschwulstanteil darzustellen [42,101]. Im CT stellen die
Wirbelhamangiome im charakteristischen Fall ein Muster aus zahlreichen Punkten
(auch ds,, Tupfen®- oder ,,Polka-dot-Bild*“ bezeichnet), das dem Querschnitt der
verbreiterten Trabekel entspricht, dar [25,26,66,67,81,132]. Diese Kombination aus
fetthaltigen Bezirken zwischen groben vertikalen Knochentrabekeln mit lytischen
Bezirken, die ein starke Kontrastmittelanreicherung in den nichtfettigen und
nichtossiren Abschnitten zeigen, ist hochspezifisch fiir das Vorliegen eines
Wirbelhamangioms [42].

In der Magnetresonanztomogr aphie stellen sich Himangiome mit dominierender
Fettmatrix hyperintensin der T1-, intermediar hyperintensin der T2-Wichtung und
hypointens in der fettsupprimierten T2-Wichtung dar [42,67,107,132]. Dominiert der
vaskuldre Anteil der Geschwulst, also handelt es sich um aggressivere (mehr

Wei chgewebsstroma, weniger Fett) und damit haufig symptomati sche Hamangiome,
zeigt sich eine Signalitaitsminderung im T1-gewichteten Bild und eine
Signalititssteigerung bei der T2-Wichtung [12,66,67].

Aktive und symptomatische Hamangiome sollten sowohl mit CT als auch mit der MRT
untersucht werden. Vertebrale Himangiome, die sich im MRT durch einen vermehrten
Fettanteil darstellen, sind im Gegensatz zu den gefafireicheren Himangiomen mit

weniger Symptomen verbunden [12,67].

1.3.4 Kontaktradiographie

Von manchen Praparaten dieser Serie sind Kontaktradiographien angefertigt worden.
Auf diese Weise gelingt es, die Gesamtausdehnung des Tumors zu erfassen und
osteolytische bzw. osteoblastische Abschnitte des Tumors zu charakterisieren.
Kontaktradiographien stellen ein Bindeglied zwischen den bildgebenden Verfahren der

Radiologie, dem makropskopischen Befund eines Tumors sowie den histologischen
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Verianderungen bzw. der zugrunde liegenden Matrixbildung mit Mineralisation dar. Die
K ontaktradiographien werden bel der histologischen Befundung in die

Gesamtbeurteilung des Tumors mit iibernommen [20].

1.3.5 Makroskopie des Himangioms

Angiogene Tumoren manifestieren sich entsprechend ihres Gefa3reichtums als
dunkelrot demarkierte schwammartige Masse. Der origindre Knochen kann zerstort oder
reaktiv vermehrt sein, wonach die Konsistenz entweder weich oder hart ist, im letzten
Fall mit variierender Knochendichte. Die neugebildeten Gefillraume liegen so in eéinem
Knochenmaschenwerk. Die reaktive Knochenbildung kann je nach Lokalisation
verschieden sein. Welil die meisten Hamangiome kavernésen Typs sind, erkennt man
bereits makroskopisch eine wabige Struktur, vertikal, gerade bei den
Wirbelhamangiomen, oder auch radiar, besonders im Schiadel. Die Kortikalis kann
intakt, verschmiélert, aufgetrieben oder auch zerstort sein. Am Schédel kann, je nach
expansivem Wachstum, meistens die Tabula externa destruiert sein. Wirbel hamangiome
erscheinen oft aufgetrieben. Ihre Grofle variiert von einigen Millimetern bis zu einigen
Zentimetern [25,42,63,64,83,109].

1.3.6 Histologie

Das Hamangiom zeichnet sich histologisch durch mehrere Entititen aus, eingeteilt
entsprechend ihres GefaBantells. kavernss, kapillar, arteriovenss und venos. Diese
Arten konnen koexistieren. Ebenfalls zu den gutartigen Gefastumoren zihlen das
epithel oide Hamangiom, welches sich als eigene Entitit aufgrund seines gutartigen
Verlaufs von den tibrigen malignen epithel oiden endothelialen Tumoren abgrenzt, und
das Spindelzell-Hamangiom (frither: Spindelzell-Hamangioendotheliom), welchesin
einer retrospektiven Betrachtung neu klassifiziert wurde [30,60,80,89,90,95].
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Histologisch zeigen die kaverngsen Tumoren mittelgrof3e oder grof3e diinnwandige
Hohlraume, die mit einer Schicht Endothel ausgekleidet sind, ohne Atypien, ohne
Proliferation und mit einer diinnen fibrosen Wand. Meistens findet man Blut in den
Hohlraumen, Thrombosierungen und Kalzifikationen konnen vorkommen
[25,26,30,42,83,101,108].

Die kapilldren Hamangiome sind wesentlich seltener im Knochen vorzufinden als die
kavernosen Hamangiome. Sie bestehen aus Lobuli von englumigen Kapillaren mit
einigen groBeren erndhrenden Gefillen. Die Blutgefifie sind entweder rund, oval oder
polygonal. Die Nuklel sind oval geformt, beinhalten kondensiertes Chromatin mit
kleinen zerstreuten Nukleoli und selten Mitosen. Die Kerne konnen verschieden sein,
allerdings bestehen nur geringfiigige Groflenunterschiede (der grofite Nukleusist
hochstens dreimal gro3er als der

kleinste) [25,30,81,101,108].

Beide Entitidten konnen auch parallel in einem Tumor vorkommen. In diesem Fall

spricht man von einem Mischtyp oder gemischtem Hamangiom.

Das epithel oide Hamangiom besteht aus kleinkalibrigen Kapillaren mit prominenten
epithel oiden Endothelzellen, die in das Gefaslumen hineinragen. Die Tumorzellen
siumen Gefiafispalten oder bilden solide Tumornester. Die Zellkerne sind lobuliert,
vesikular, Kerneinkerbungen und Nukleolen kénnen vorkommen, doch ohne
ausgepragte Kernatypie oder Hyperchromasie. Das Zytoplasma ist eosinophil und
enthilt haufig eine oder mehrere gro3e freie Vakuolen. Mitosen kommen vereinzelt vor.
Das Stroma besteht aus losem, faserartigem Bindegewebe, das hiaufig ein entziindliches
Infiltrat aus Lymphozyten, Plasmazellen und Eosinophilen aufweist. Multifokales
Auftreten ist beschrieben [13,25,30,73,89,90,116,132].

Das arteriovensse Hamangiom st durch eine grole Anzahl von Gefafen

unterschiedlicher Lumina gekennzeichnet, die sich aus Venen und Arterien

10
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zusammensetzen. Ahnlichkeiten zu kavernssen oder kapilliren Himangiomen wie z.B.
Thrombosierungen und Kalkbildungen erschweren die Diagnosestellung. Haufig sind
Shunts zwischen den einzelnen Gefaf3abschnitten vorhanden. Siesind im

Knochenextrem selten und befallen nahezu ausnahmslos die Weichteile [30].

Vendgse Hamangiome bestehen aus dickwandigen Gefaf3en, die auch eine Muskelschicht
besitzen und deren Lumen ebenfalls variiert. Thrombenbildung fiihrt auch hier zu

V erwechsl ungen mit kavernosen Hamangiomen [30].

Histologisch stellen Spindel zell-Hamangiome meist gut umschriebene Tumoren dar, die
neben einer kavernosen Komponente aus zytol ogisch blanden Spindelzellen ohne
erhohte proliferative Aktivitit, assoziiert mit irregular konfigurierten, haufig
kollabierten Gefafiraumen bestehen. Des Weiteren finden sich neben den Spindelzellen
einzeln oder in Klustern angeordnete, runde oder polygonale, epitheloide, endotheliale
Zellen mit klar erkennbaren zytoplasmatischen Vakuolen [30,60,80,95].

1.3.7 Differentialdiagnosen

Die Vielfat der morphologischen Variationsbreite der Himangiome kann eine
eindeutige Zuordnung oft erschweren. Besonders die Abgrenzung zu malignen
vasogenen, intraossiren Tumoren, z.B. das epithel oide Hamangioendotheliom, ist

teilwei se problematisch [108].

Radiologisch wird wieder zwischen den verschiedenen Aufstellungsorten
unterschieden.

Am Schidel miissen das eosinophile Granulom und die Dermoidzyste genannt werden.
Hier ist das Fehlen der fiir das Himangiom charakteristischen Spikulae in der
Differential diagnose wegwei send. Durchgewachsene Meningeome kénnen durchaus

Spikulae ausbilden. In diesem Fall zeigt das CT oder MRT den Zusammenhang mit den

11



Einleitung

Hirnhauten auf. Ein Problem kénnten das Osteosarkom oder bestimmte Metastasen
(z.B. Schilddriisenkarzinom) darstellen, die ebenfal ss mit Spikul aebildung einhergehen
konnen [42,63,83,109,132].

Die Hiamangiome der Rohrenknochen konnen maligne Gefafitumoren (z.B. das
Hamangioendotheliom) imitieren, die aber in der Regel mit einer deutlicheren
Schmerzsymptomatik einhergehen [42]. Die fibrose Dysplasie ist ebenfalls zu nennen,
vor allem wenn die Lision iiberwiegend strahlentransparent ist [83,109]. Uberwiegt die
sklerotische Komponente, muss die chronische Osteomyelitis oder aber auch ein
malignes Lymphom in die Uberlegungen mit einbezogen werden [42]. Bei vorwiegend
osteolytischem Erscheinungshild ist das Spektrum je nach Lokalisation weit und reicht
vom oben erwihnten eosinophilen Granulom iiber das Adamantinom bis hin zu
Metastasen [42,63]. Das solitare Himangiom in einem kleinen Réhrenknochen, wie z.B.
Mittelhand- oder auch —fuknochen, kann als expansiv erscheinen und somit das Bild
einer aneurysmatischen Knochenzyste vortiuschen [83].

Hamangiome des Wirbels rufen in der Regel ein so charakteristisches Bild hervor, dass
die Diagnose relativ unproblematisch erscheint. Bei signifikanter Osteopenie konnen
die Wirbel manchmal vertikale Streifen zeigen dhnlich einem Wirbelkorperhamangiom
[42,83]. Die Osteoporose a's mogliche Differentialdiagnose zu nennen ist deshalb nicht
ganz einfach, wird sie doch u.a. asitiologischer Faktor eines Wirbelhamangioms
diskutiert (s. Diskussion). Bei einer pathol ogischen Fraktur kann das radiol ogische
Erscheinungsbild derart verdndert sein, so dass auch das multiple Myelom sowie
Metastasen zu nennen sind [42]. Beim Morbus Paget ist der Wirbel, im Gegensatz zum
Hamangiom, haufig vergroBert, die Deck- und Grundplatten sind entweder unscharf
oder deutlich sklerosiert (,,Bilderrahnmenwirbel*) [42,63,83]. Die Verdnderungen

beziehen eher as beim Hiamangiom auch die Bogenpartien mit ein [42,83].

Bel der histologischen Untersuchung sind separierte Lasionen der Skelettangiomatose
von solitaren Hamangiomen nicht zu unterscheiden. Die Diagnose beruht letztlich auf
dem ausgiebigen Befall desiibrigen Skeletts [25,26,81]. Je nach Entitat des

Hamangioms (z.B. epithel oides Himangiom) konnen Ubergangsformen von
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Endothelzellen dhnlich denen beim Hamangioendotheliom eine genaue Differenzierung
erschweren. Histologisch besteht das epithel oide Hamangi oendotheliom aus soliden
Nestern oder anastomosierenden Strangen epithel oider, zytoplasmareicher Zellelemente,
die sich zu schlanken Gefalkanélen in allen Stadien der Angiogenese gruppieren. Im
Gegensatz zum epithel oiden Hamangiom hat das epithel oi de Hamangioendotheliom
seine lobulédre Architektur meist verloren. Das interstitielle Bindegewebe des

epithel oiden Hamangioendothelioms ist typischerweise myxoid, und Tumorzellinfiltrate
sind in eine basophile Grundsubstanz eingebettet, die dem Aspekt hylinen
Knorpelgewebes dhnlich ist. Die Mitoserate ist niedrig und tibersteigt im Allgemeinen
1-2 Mitosefiguren pro Gesichtsfeld bei starker Vergro3erung nicht. Das Zytoplasmaist
homogen eosinpohil, und die runden Kerne haben prominente Nukleolen. Die Kerne
zeigen eine deutlichere Grof3envariation sowie ausgepragtere Kernatypien als dies fiir
das epithel oide Hamangiom zutrifft. Bel starkerer Auspragung kann dies sogar die
Abgrenzung vom epithel oiden Angiosarkom erschweren [13,30,80,89,90,108].
Kavernose Hamangiome kénnen aufgrund des Fehlens von Blut in den Gefaslumina zu
Verwechs ungen mit Lymphangiomen fiihren [25,26,42,63,64,109,132]. Auch tiber
Fille mit kombiniertem Auftreten von Hamangiom und Lymphangiom in einem Tumor
wurde berichtet [64]. Auch reaktive und regressive Verinderungen (z.B.
Thrombenbildung, Himosiderin- und Kalkablagerungen, Vernarbungen) erschweren die
Diagnose [25].

Gefamalformationen sind ebenfalls von den Gefaftumoren abzugrenzen. In den letzten
10 Jahren ist eine nosol ogische Klassifikation entworfen worden, die die vaskuliren
Lasionen in zwel Hauptkategorien einteilt: Tumoren mit eigenstandigem
Proliferationspotenzial, im Gegensatz zu Malformationen, im Wesentlichen ohne
proliferative Aktivitat [29].
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1.3.8 Therapieund Prognose

Asymptomatische kleine Himangiome erfordern keine Behandlung [25,83,109].

Sogar von spontaner Remission ist berichtet worden [70,109]. Hamangiome, die sehr
grof3 sind und/oder klinisch aufféllig werden, erfordern eine therapeutische Intervention.
Die Behandlungsverfahren hingen von der Lokalisation, der Schwierigkeit der
Symptome sowie der medizinisch vorhandenen Sachkenntnis ab. Symptomorientierte
Behandlung und klinische Beobachtung kénnen als . first-line” Management eingesetzt
werden, besonders in Fillen mit milden bis geméaBigten Symptomen [64]. Wenn dieses
nicht mehr ausreicht oder eine konservative Behandlung nicht moglich ist, sind andere
Behandlungsverfahren angezeigt, die sich abhingig vom Aufstellungsort der
Hamangiome voneinander unterscheiden.

Bel vertebralen Himangiomen stehen die perkutane Vertebroplastie und Kyphoplastie,
die Embolisation, Strahlen- und Thermoablation und die Sklerosierungsbehandlung zur
Verfiigung [5,6,9,23,24,31,33,40,44,48,52,53,54,55,57,58,77,82,118].

Hekster et al. [54,55] beschrieb als erster die Embolisation als therapeutische
Malnahme. Heute ist sie as alleinige Intervention nicht unproblematisch, da es sehr
schwierig ist, alle GefaBproliferate zu verschlieen. Daher sind Rezidive zu erwarten
[42].

Eine Embolisationsbehandlung vor einer Operation, die z.B. bei therapierefraktiren
Féllen oder pathologischen Frakturen indiziert sein kann, kann die VVaskularisation einer
solchen Lasion reduzieren und somit das intraoperative Blutungsrisiko minimieren [42].
Die chirurgische Intervention umfasst die en bloc-Exzision, Dekompression durch
Laminektomie, Resektion der reaktiven Knochenneubildungen, das sog. ,,bone grafting™
sowie den Einsatz von Prothesen [25,81,83,109].

Der chirurgische Eingriff kann mit einer postoperativen Strahlentherapie zur
Schmerzlinderung (vermutlich aufgrund der antiinflammatorischen Eigenschaften) und

Symptompravention kombiniert werden [25].
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Freyschmidt et al. [42] halten die Radiatio besonders an der Wirbelsiule nicht mehr fiir
zeitgemal und verwenden dort die von Heiss et al. [52] versffentlichte

Sklerosi erungsbehandliung.

Die perkutane CT-gesteuerte Alkohol-Ablation von vertebralen Himangiomen mit
Nerven- und/oder Nervenwurzelkompressionen wurde zuerst von Heiss et al
beschrieben [24,53]. Die Injektion von hochprozentigem Alkohol férdert die
Thrombosierung der pathol ogischen Gefafie und dadurch die Sklerosierung des
Hamangioms.

Die Devaskularisation bewirkt eine Regression der Lasion und somit eine
Dekompression der Nerven bzw. Nervenwurzel mit Linderung der klinischen
Beschwerdesymptomatik [24,53]. Dem injizierten Alkohol wird Kontrastmittel
beigefiigt, um zu tberpriifen, welche Tumorareale erreicht werden.

Die Vertebroplastie ist urspriinglich intraoperativ bei der chirurgischen Versorgung
eines symptomatischen Wirbelkorperhamangioms eingesetzt worden [57]. Deramond et
al. fiihrte 1984 erstmals die perkutane Vertebroplastie unter radiologischer Kontrolle
durch [57]. Die perkutane Vertebroplastie ist ein minimal-invasives Verfahren, bei dem
Knochenzement (Polymethylacrylat=PMA) iiber eine Nadel in den geschwichten
Wirbelkorper eingespritzt wird. Diese mechanische Unterstiitzung fiihrt zur
symptomatischen Entlastung und lasst eine frithe Mobilisation des Patienten zu [44,57].
Eine Variante der Vertebroplastie ist die perkutane Kyphoplastie. Bei diesem Verfahren
werden Ballone in den Wirbelkorper eingebracht und der Wirbelkorper durch Auffiillen
dieser Ballone aufgerichtet. Nach Entfernen der Ballone werden die entstandenen
intravertebralen Hohlraume mit Knochenzement aufgefiillt. Durch die Kyphoplastie
wird ein deutlich geringeres Risiko eines paravertebralen Zementaustritts erreicht als bel
der perkutanen Vertebroplastie [45,68,72,78,96,119].
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Die Prognose des Himangioms ist grundsitzlich gut, spontane Riickbildungen sind
beobachtet worden, Rezidive sind moglich [25,70,109,116]. Bosartige Entartungen sind
praktisch unbekannt. Problematisch sind nur aktive symptomatische Himangiome, da
operative Eingriffe nicht zuletzt wegen moglicher stiarkerer Blutungen risikoreich sind

[42,63,81].
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2 MATERIAL UND METHODEN

2.1 Untersuchtes Material

Bel der vorliegenden Arbeit handelt es sich um eine retrospektive Betrachtung der Fille
mit einem Hamangiom des Hamburger Knochentumorregisters mit Analyse
morphologischer Bestandteile dieser Entitit. Es wurden vor allem die histologischen
und die radiologischen Veranderungen des Tumors analysiert. Die Kriterien fiir ein
Hamangiom sind in der Literatur zwar eindeutig beschrieben, so dass eine Diagnose
dieser Entitét einfach zu stellen scheint. In der Praxis bereitet die eindeutige Diagnose
eines benignen Prozesses auch aufgrund neu definierter Erkenntnisse und Erfahrungen

haufig Schwierigkeiten und muss zum Teil neu gestellt werden.

Das Hamburger Knochentumorregister verfiigt iiber mehr als 100 Fille mit
Hamangiom, die in dieser Studie anhand festgel egter Kriterien radiol ogisch und

histol ogisch untersucht wurden. Es wurde auf besondere morphol ogische
Veranderungen Wert gelegt, die eine Diagnose des Himangioms erleichtern konnten,
vor alem in Bezug auf die Abgrenzung gegeniiber anderen, sich dhnlich darstellenden

Entititen (z.B. niedrig-maligne oder maligne Gefafstumoren).

Untersucht wurden insgesamt 170 Fille von Hiamangiomen, dieim Zeitraum von 1977
bis 2004 in der Abteilung fiir Osteopathologie des Universitatskrankenhauses
Eppendorf eingegangen sind, diagnostiziert und in das Hamburger

Knochentumorregister aufgenommen.
Es wurden ale Fille mit einem intraossiren Haimangiom, die im Hamburger

Knochentumorregister registriert sind, untersucht. Dazu gehéren auch die Fille, die

damals trotz moglicher Differentialdiagnosen als Himangiom klassifiziert worden
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waren. Aufgrund jetziger Erkenntnisse und neuerer Befunde konnte sich jetzt auf eine
Diagnose festgel egt werden.

Rontgenbilder, die zur Diagnostik hinzugezogen wurden, lagen in 54 % (91 Fille) vor.
In 17% (28 Fille) lagen zusitzlich CT, MRT und/oder Kontaktradiographien vor, die
zur genaueren Bestimmung von Lokalisation und Ausbreitung der Lasion hinzugezogen
wurden. Bel 46% (78 Fille) konnte keine Zweitsicht der Bilder erfolgen, so dass sich
die Diagnose eines Hiamangioms ausschliellich anhand der histologischen Praparate
verifizieren lie.

Lediglich in zwel Fillen stiitzte sich die Diagnose primar auf radiologische Bilder.

2.2 Auswertung

Zur Erhebung der histol ogischen und radiologischen Daten wurde ein standardisierter
Untersuchungsbogen ausgearbeitet. Im ersten Teil wurden Informationen iber Name,
Alter und Geschlecht des Patienten, Subentitit des Himangioms sowie Art des

Bildmaterials gesammelt.

Der zweite Teil befasste sich vor allem mit den radiol ogischen Merkmalen wie
Lokalisation, Abschnitt, Lage, Begrenzung, Zustand der Kortikalis, Sklerosierung,

Lyse, Grofle des Tumors und extraossirer Anteil.

Der dritte und umfangreichste Teil beinhaltete die histologischen Merkmale des
Tumors. Hier wurde eine Einteilung in die Subentitaten nach allgemeinen

morphol ogischen Kriterien vorgenommen. Diese umfassten Gefa3weite,
Endothelaufbau, Zelldichte, Form, Kernpolymorphien, Mitosen. Abschlieend wurden
noch algemeine histol ogische Informationen wie reaktive Knochenneubildung,

Thrombosierungen, Hamosiderinablagerungen und entziindliches Infiltrat einbezogen.
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Im vierten Teil wurde die Anzahl von Rezidiven und Sektionsfallen, also post mortem
diagnostizierter Fille, registriert.

2.3 Angewandte Methoden des untersuchten Materials

Histologisch wurden sowohl Paraffinschnitte mit und ohne EDTA-Einbettung als auch
Acrylatschnitte verwendet. Vorteil der unentkalkten Praparation ist die Moglichkelt,
mineralisierten Knochen und Osteoid voneinander zu unterscheiden. Ein weiterer
Vorteil gegeniiber paraffineingebettetem Material liegt in dem deutlich besseren
Erhaltungszustand der Zellstrukturen sowie dem weitgehenden Fehlen von
Schrumpfungsartefakten. Neben den eingeschickten Praparaten und radiol ogischen
Bildern kam auch Makroradiographie zum Einsatz. Zum Teil wurden Grof3schnitte und
Cytologien erstellt.

Bel den Farbungen handelte es sich vor allem um Hamatoxilin-Eosin-, PAS-, Goldner-,
Movat-, Giemsa-, Toluidinblau- und Astra-Firbungen. Gelegentlich diente zum
Eisennachweis die Berliner-Blau-Reaktion.

Die Immunhistochemie diente zum Nachweis bzw. zur Identifizierung bestimmter
Strukturen in Gewebeschnitten, deren Abgrenzung nach Farbung mit den
herkommlichen Methoden nicht gelingt, insbesondere gegeniiber malignen
Gefafitumoren. Hier sind besonders die Endothelmarker CD31, CD34 zu nennen,
ebenso wie Actin, Vimentin, CD68 und der Proliferationsmarker Ki67 (MIB).
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3 ERGEBNISSE

Im Zeitraum von 1977 bis 2004 waren im Hamburger Knochentumorregister ca. 14000
Knochentumore eingegangen. Davon wurden 220 al's intraossires Hamangiom
diagnostiziert. Diese 220 Fille von intraossidren Hamangiomen wurden im Rahmen
dieser Arbeit untersucht, und die Diagnose intraossires Hamangiom bei 170 Fillen
bestitigt. Dies macht einen Anteil von 1,2% aller eingegangenen Knochentumoren und
3,2% aler benignen Knochentumoren aus. In 50 Fillen wurde die Diagnose aus

unterschiedlichen Griinden geandert.

3.1 Altersverteilung

Der jiingste Patient mit einem Hamangiom war 1 Jahr alt, der ilteste Patient war 86
Jahre at. Das mittlere Lebensalter fiir alle Fille lag bel 46,35 Jahren. Bel Frauen lag das
mittlere Lebensalter bei 46,14 Jahren, bei den Mannern bei 46,63 Jahren. 56% der Fille
traten bel Patienten in der 4. bis 6. Lebensdekade auf, also der Mehrzahl der Fille.

3.2 Geschlechtsverteilung

Die untersuchten Himangiome zeigten eine geringe Dominanz bel weiblichen
Patienten. 56% (96 Fille) betrafen Frauen und 44% (74 Fille) betrafen Manner.
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Anzahl in
Prozent

Grafik 3-1;

Tab. 3-1:

40—

38

35+

30

25+

E mannlich

Lebensdekaden

Alters- und Geschlechtsverteilung der Pat. mit Himangiom des

Hamburger Knochentumorregisters (Stand: 12/04)

Auflistung der oben aufgefiihrten Grafik in Tabellenform

10 4 2,4
20 15 8,8
30 11 6,5
40 31 18,2
50 38 22,4
60 25 14,7
70 24 14,1
80 17 10,0
90 5 2,9
100 0 0
SUMME 170 100

mannlich 74
weiblich 96
gesamt 170
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3.3 Lokalisationsverteilung

Von den insgesamt 170 Fillen von Hamangiomen im Hamburger Knochentumorregister
sind 56 Fille (33%) am Schadel lokalisiert.

Davon entfielen 41 Fille (73%) auf die Schiadelkalotte, 5 Fille (9%) auf die Maxillaund
2 Fille (4%) auf die Mandibula. In 8 Fillen (14%) war eine genaue

L okalisationsbestimmung nicht mehr moglich.

Die Wirbelsiule war die zweithaufigste Pradilektionsstelle im Patientenkollektiv. Hier
manifestierten sich insgesamt 42 Fille. Dies verteilten sich mit 3 Fillen (7%) an der
Halswirbelsiule, mit 17 Fillen (41%) an der Brustwirbelsiule und mit 19 Fillen (45%)
an der Lendenwirbelsiule. Auch hier war in 3 Fillen (7%) eine nachtriagliche
Zuordnung hinsichtlich Lokalisation nicht mehr maglich.

6% (10 Fille) der untersuchten Tumoren befanden sich in den Rippen.
Dierestlichen 36% (61 Fille) der Himangiome verteilen sich auf das Becken und Os
sacrum mit 7% (12 Fille), die obere Extremitat mit 8% (13 Fille) und die untere

Extremitit mit 21% (36 Fille).

Lediglich in einem Fall war keine Lokalisation bekannt.

22



Ergebnisse

41 = 24%
8*
s &
'y 1 ==y (7 2
AEOBA ;
17 = 10% SN/
19=11% IRSZ=-=¢ .
5 [ — = b'\ 1
6 | (= \ \ 1
1 sy f— 1
2 A CAPIn) W— !
AU AN
) I T— 2
9
. U (7 1
; [— 3
| |
2 | | 1
§
4 e Ay
1 g D
L . .

Grafik 3-2:  Lokalisationsverteilung der intraossiren Hamangiome im Hamburger

K nochentumorregister

* Kkeine genaue Lokalisation mehr méglich
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Tab. 3-2: Tabellarische Ubersicht Kollektiv Himangiome im KnTr HH

w
»

91/0952 kavernos 60
91/2956 kap.-kav. 43
91/3151 kavernés 84
91/3544 kavernos 66

Schadelkalotte
Humerus, proximal
BWS
Schadelkalotte

w
~

w
[e¢]

Nr. M.-Nr. Entitat Alter | Geschlecht Lokalisation
1 | 77/1345 kavernos 57 m ?
2 | 78/1154 kavernos 46 w Schéadelkalotte
3 | 79/1692 kavernos 46 w Maxilla
4 | 80/0830 kavernos 42 w Schadelkalotte
5 | 80/1704 kavernos 12 w LWS
6 | 80/1926 kavernés 61 w Rippe
7 | 80/2068 kavernos 54 w Femur, distal
8 | 81/0050 kavernos 1 m WS
9 | 81/1819 kavernos 47 m Fibula
10 | 81/2056 kavernés 77 m Schadelkalotte
11| 82/0007 kavernos 81 m BWS
12 | 82/1312 kavernos 13 m Schadelkalotte
13 | 82/2241 kavernos 56 m Schéadelkalotte
14 | 83/0681 kavernés 32 w Schadelkalotte
15 | 84/0647 kavernos 74 w LWS
16 | 84/1377 kavernos 78 m WS
17 | 84/2855 kavernés 40 w Schéadelkalotte
18 | 85/4134 kavernés 69 m LWS
19 | 86/2628 kavernés 7 w Scapula
20 | 86/3020 kavernos 32 w Schadelkalotte
21| 87/0970 kavernos 42 w Schéadel
22 | 87/3750 kap.-kav. 42 w Schéadelkalotte
23| 88/2210 kavernos 86 m BWS
24| 88/3711 kavernos 56 w Tibia, proximal
25 | 89/0548 kavernds 51 m Femur, diaphysar
26 | 89/1897 kavernés 26 w Rippe
27 | 89/1991 kavernos 48 m Femur, distal
28 | 89/4004 kap.-kav. 61 w Scapula
29 | 89/4422 kavernos 74 m Femur, proximal
30| 89/4711 kavernés 54 w Schadelkalotte
31| 90/1247 kavernos 45 m Schadelkalotte
32 | 90/1559 kap.-kav. 49 m BWS
33| 90/3176 kap.-kav. 7 w BWS
34 | 90/3983 kavernés 38 w Os ileum
35| 91/0388 kavernos 81 w BWS

w

w

w

m

w
©
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40 91/3583 | kavernds 66 m Schéadelkalotte
41 91/3699 | kavernds 30 m Femur, distal
42 | 91/4074 | kavernds 40 m Os ileum
43 91/4484 | kavernds 42 m HWS

44 | 92/0808 | kap.-kav. 64 w Rippe

45 92/1265 | kavernds 66 m Rippe

46 | 92/1672 | kavernds 38 m Schadelkalotte
47 | 92/2224 | kap.-kav. 20 w Mandibula
48 | 92/2963 kapillar 17 m Radius, distal
49 | 92/3168 | kap.-kav. 45 m LWS

50 | 92/3702 | kavernods 26 w Schadelkalotte
51 | 92/3842 | kap.-kav. 42 m Schadelkalotte
52 | 92/4001 | kap.-kav. 64 m BWS

53 93/1790 | kavernds 60 m Rippe

54 | 93/1988 | kap.-kav. 78 m Radius, proximal
55 | 93/2400 | kavernds 41 m Femur, diaphysar
56 | 93/3186 kapillar 29 w Grundphalanx Zeh
57 93/4939 | kap.-kav. 39 w Schadelkalotte
58 | 94/0003 | kavernoés 47 m LWS

59 | 94/1461 | kavernés 36 w Tibia, distal
60 | 94/2846 | kavernds 19 m Rippe

61 | 94/2948 | kap.-kav. 54 m LWS

62 | 94/3767 kapillar 68 w Tibia, distal
63 | 94/3845 | kavernés 42 w BWS

64 94/5028 | kavernds 43 w Schéadelkalotte
65 95/0199 | kavernds 38 w Schédel

66 | 95/3669 | epitheloid 26 w LWS

67 | 95/4255 | kap.-kav. 57 w HWS

68 | 96/0178 | epitheloid | 44 w LWS

69 96/0451 | epitheloid 36 m Talus

70 | 96/0578 | epitheloid 58 m BWS

71 | 96/0995 | kap.-kav. 18 w BWS

72 | 96/1318 | kap.-kav. 36 w Schadelkalotte
73 | 96/1595 | kavernds 67 w LWS

74 | 96/2634 | epitheloid 16 w Talus

75 | 96/3089 | kavernds 45 w Schadelkalotte
76 | 96/3888 | kavernds 34 w Rippe

77 96/4606 kapillar 32 m Schadelkalotte
78 | 97/0779 | kavernods 13 m Schadelkalotte
79 | 97/0961 | kap.-kav. 6 w Schadel

80 | 97/1099 | kavernds 57 w Femur, proximal
81 97/1370 | kap.-kav. 40 w Maxilla

82 | 97/1501 | kap.-kav. 76 w BWS

83 | 97/1581 | kavernoés 63 m Tibia

84 97/2025 | kavernds 65 w Schéadelkalotte
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85 97/2168 kap.-kav. 38 w Femur, distal
86 97/2997 epitheloid 58 w Tibia, proximal
87 97/4091 kavernos 19 W Schadelkalotte
88 97/5369 kap.-kav. 52 w Tibia, proximal
89 98/0459 kavernos 75 w Fibula

90 98/1737 kavernos 60 W LWS

91 98/3052 kavernos 35 m Schadelkalotte
92 98/5074 kavernos 54 W Schadel

93 98/5197 kapillar 35 m Os capitatum
94 98/5272 kavernos 35 w Schadelkalotte
95 98/5581 kavernos 53 W BWS

96 99/0635 kapillar 36 w MittelphalanxFinger
97 99/1713 kap.-kav. 65 w Os pubis
98 99/2295 kapillar 32 w Rippe

99 99/3417 kavernos 72 m Os sacrum
100 99/3480 kavernos 47 m LWS

101 99/3762 kavernos 58 W Maxilla
102 99/4724 kap.-kav. 15 w BWS

103 | 2000/0840 | kap.-kav. 72 w Ulna, proximal
104 | 2000/1162 | kap.-kav. 53 w Schéadelkalotte
105 | 2000/1183 | kap.-kav. 60 m LWS

106 | 2000/1367 | kavernos 20 m Schadelkalotte
107 | 2000/1693 | kap.-kav. 67 w Schéadelkalotte
108 | 2000/3294 | kavernos 33 w Schadelkalotte
109 | 2000/3525 | kavernos 41 m Os sacrum
110 | 2000/3922 | kap.-kav. 36 w Schadelkalotte
111 | 2000/4147 | kap.-kav. 56 m Tibia, proximal
112 | 2000/4841 | kavernos 69 w Schadel
113 | 2000/5012 | kavernos 24 m Femur, distal
114 | 2000/5244 | kavernos 77 W BWS

115 | 2000/5318 | kavernos 33 m Femur, distal
116 | 2000/5396 * 78 w Tibia, diaphysar
117 | 2000/5408 | kap.-kav. 45 m LWS

118 | 2001/0201 | kavernos 47 m Schadelkalotte
119 | 2001/1139 | kavernos 51 m Schadelkalotte
120 | 2001/1913 | epitheloid 32 w Os sacrum
121 | 2001/2016 | kavernos 12 m Mandibula
122 | 2001/2029 | kavernés 12 w Os metacarpale
123 | 2001/2126 kapillar 23 w BWS

124 | 2001/2875 | kavernos 43 W Os ileum
125 | 2001/4563 | kavernos 29 W Os sacrum
126 | 2001/4805 | Spindelzell 57 m Mittelphalanx Zeh
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127 | 2001/4806 | kap.-kav. 54 m BWS

128 | 2001/4834 | kavernds 47 m Rippe

129 | 2001/4945 | Kkap.-kav. 16 m Os ileum
130 | 2001/4977 | kap.-kav. 36 m Femur, distal
131 | 2001/5024 | epitheloid 46 w Ulna, distal
132 | 2001/5307 | epitheloid 60 w Kalkaneus
133 | 2001/5331 | kavernds 79 w Tibia, diaphysar
134 | 2001/5530 | kavernds 35 w LWS

135 | 2002/0082 | epitheloid 40 w Os cuneiforme
136 | 2002/0210 | kavernds 67 w HWS

137 | 2002/0373 kavernos 31 W Schadelkalotte
138 | 2002/0725 | kavernds 77 m LWS

139 | 2002/0810 | kavernds 36 w Schéadel
140 | 2002/2103 kapillar 20 m Fibula, distal
141 | 2002/2247 kavernos 71 W Maxilla
142 | 2002/2376 | kap.-kav. 43 w Schadelkalotte
143 | 2002/2631 | kavernds 65 m LWS

144 | 2002/3059 | kavernds 32 m LWS

145 | 2002/3109 | kavernds 44 m LWS

146 | 2002/3374 | kavernds 56 m Schadelkalotte
147 | 2002/3571 kavernos 26 W Schadelkalotte
148 | 2002/3739 kavernos 35 W Schadel
149 | 2002/3864 | arteriovends 46 m Tibia

150 | 2002/4176 * 76 w LWS

151 | 2002/4253 | kap.-kav. 32 w Ulna, diaphysar
152 | 2002/4467 kapillar 40 w Os sacrum
153 | 2002/5214 | Kkavernds 49 m Fibula, proximal
154 | 2003/0427 | kap.-epithel. 55 m Clavicula
155 | 2003/1075 | kavernds 43 m Os ileum
156 | 2003/2415 | epitheloid 55 w Fibula, diaphysar
157 | 2003/3468 kavernos 56 W Os sacrum
158 | 2003/4332 kap.-kav. 16 m Schadelkalotte
159 | 2004/0229 | epitheloid 37 m Os metatarsale
160 | 2004/1108 | kavernds 78 w Rippe

161 | 2004/1622 kapillar 14 m Femur, distal
162 | 2004/1943 kavernos 80 m Schadelkalotte
163 | 2004/2550 | kavernds 61 w BWS

164 | 2004/2868 | kavernds 57 m Humerus,proximal
165 | 2004/2922 | kavernds 48 w Schadelkalotte
166 | 2004/3019 kavernos 36 W Schadel
167 | 2004/3951 kavernos 62 m WS

168 | 2004/4333 | kavernds 73 w Maxilla
169 | 2004/5053 | kavernds 44 m Tibia

170 | 2004/5563 | kavernds 17 m Femur, distal

* radiologische Beurteilung
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3.4 Histologische Auswertung

Eswurden ale 220 im Hamburger Knochentumorregister erfassten Fille mikroskopisch
untersucht. Davon wurden primar 32 Fille auf Grund falscher Verschliisselung und
nach histologischer Bestitigung aussortiert. Bel 128 Fillen wurde die Diagnose
Hamangiom in der ersten Ansicht bestitigt. Bel 60 Fillen traten bel der ersten
Durchsicht Zweifel an der Diagnose Hamangiom auf. Bei 41 Fillen wurde beim
,»second look* die Diagnose Hamangiom bestitigt, welche als mogliche
Differentialdiagnose von Anfang an as erste Option galt, bel 2 Fillen wurde die
Diagnose geindert (solitdare Knochenzyste bzw. fibrose Dysplasie). Ein Fall wurde nach
den aktuellen Standards reklassifiziert. Bei weiteren 16 Fillen wurde die Diagnose
Hamangiom geindert bzw. nicht eindeutig definiert. Allerdings war dies eher darin
begriindet, dass das Biospiematerial entweder nicht reprasentativ fiir den Gesamtprozess
oder die Qualitit der Biopsie fiir eine eindeutige Festlegung nicht ausreichend war. Es
sollte jedoch erwihnt werden, dass trotz mangelnder Aussagekraft dieses Materials die

Moglichkeit des Vorliegens eines Himangioms stets in Betracht gezogen wurde.

Bel der histologischen Betrachtung wurde primér zwischen den einzelnen Entitéten der

Hamangiome unterschieden und diese dementsprechend gesondert betrachtet.

Dazu wurde der Charakter der GefaSkomponente in den Vordergrund gestellt, um die
einzelnen Entititen voneinander abzugrenzen. Innerhalb der einzelnen Subentititen
wurde der Endothelaufbau analysiert und besonders auf Zell- und/oder Kernatypien
geachtet. In fraglichen Fillen, insbesondere der Abgrenzung zu malignen
GefaStumoren, waren Immunhistochemien durchgefiihrt worden. Die induzierten
reaktiven Gewebsreaktionen, wie z.B. Knochenbildung, wurden ebenfalls betrachtet,
ebenso die strukturelle Zusammensetzung des Bindegewebes.
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3.4.1 Kavernoses Haimangiom

Von den 170 Fillen des Hamburger Knochentumorregisters wurde in 105 Fillen die

Diagnose eines Himangioms vom kavernésen Typ gestellt.

Alle Himangiome dieser Entitit zeichneten sich durch unterschiedlich grofie, weite
Gefaflsinus aus.

Die umschriebenen Hohlraumbildungen wiesen einheitlich eine flache einlagige
Endothel zel | schicht auf.

In einem GrofBteil der Fille waren die weiten Gefiaflsinus mit Blut gefiillt, zeigten in
Einzelfillen regressive Veranderungen im Sinne von Thrombosierungen und
Fibrinabscheidungen.

Die auskleidende Endothel schicht wies isomorphe Zellkerne bzw. ohne Kern- oder
Zellatypien auf.

Die Spongiosatrabekel waren im Zentrum der Lasion groB3tentells rarefiziert bzw.
komplett abgebaut und in unmittelbarer Umgebung plump und unregelmaBig
strukturiert mit z.T. verstarkter endostaler Apposition. In ca. einem Drittel der Fille
zeigte sich eine mehr oder weniger starke reaktive Knochenneubildung.

In vier Fillen induzierte die Lasion eine Mineralisationsstérung mit z.T. deutlich
verbreitertem Osteoid.

Die Markraume waren haufig fibrosiert und enthielten vereinzelt Fettmark.

In Einzelfillen zeigte sich eine geringe lymphoplasmazellulére Infiltration des
umliegenden Bindegewebes.

In einem Fall zeigte sich eine sogenannte papillire endotheliale Hyperplasie
(Charakteristika siehe Kapitel 3.4.3 gemischt kaver nos-kapillidre Hamangiome).
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ADbb. 3-1: kavernoses Himangiom im Bereich des proximalen Femur links
(M.-Nr.: 97/1099, links: Goldner-Farbung, rechts: Toluidin-Blau-
Farbung)

Man sieht Formationen einer vaskularen Geschwulst. Diese breitet sich mit grof3en,
kavernosen, blutgefiillten Hohlraumen, die von schmalen Septen begrenzt werden, in
den Trabekel zwischenraumen aus. Die Spongiosatrabekel sind plump umstrukturiert, es
besteht hier eine erheblich gesteigerte endostale Umbauaktivitit. In den zentralen
Abschnitten der Geschwulst finden sich nur noch schmale Reste von Trabekeln.
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Abb. 3-2: kavernoses Himangiom im Bereich des proximalen Femurs links
(M.-Nr.: 97/1099, HE-F4rbung)

Abb. 3-3: kavernoses Himangiom im Bereich des 1. Lendenwirbelkorpers
(M.-Nr.: 99/3480, links: HE-Farbung, rechts. Goldner-Firbung)

Auf Abbildung 3-2 sind die Spongiosatrabekel plump und unregelmaig strukturiert. In
den zentralen Abschnitten der Geschwulst finden sich nur noch schmale Reste von
Trabekeln.

Auf Abbildung 3-3 sieht man Spongiosa mit erhaltener intertrabekularer Vernetzung.
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Abb. 3-4 (links): kavernoses Hamangiom im Bereich des 2. Lendenwirbelkorpers
(M.-Nr.: 2002/2631, Toluidin-Blau-Farbung)

ADbb. 3-5 (rechts):  kavernoses Hamangiom im Bereich des 7. Brustwirbelkorpers
(M.-Nr.: 98/5581, CD68-Firbung)

Es besteht eine erheblich gesteigerte endostale Umbauaktivitit.

Abb. 3-4: Man erkennt deutlich mehrkernige Riesenzellen vom osteoklastaren Typ (s.
Pfeile)

Abb. 3-5:: In der Reaktion gegen CD68 stellen sich zahlreiche positiv reagierende

osteoklastire Riesenzellen dar (s. Pfeile).
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Abb. 3-6 (links): kavernoses Hamangiom im Bereich des 3. Lendenwirbelkorpers
(M.-Nr.: 2002/3109, CD34-Firbung)

Abb. 3-7 (rechts):  kavernoses Hamangiom im Bereich des 7. Brustwirbelkorpers
(M.-Nr.: 98/5581, CD34-Firbung)

An umschriebenen Stellen sieht man, besonders deutlich in dem mit CD34-gefirbten
Praparat, Formationen einer vaskuldren Léasion aus sinusoidalen, kommunizierenden
Hohlrdumen, die von sehr schmalen Endothel zellen begrenzt werden. Kern- bzw.
Zellatypien kommen nicht vor. Zwischen den Gefa3sinusist die Hiamatopoese noch
nachweisbar (Abb. 3-6).
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Abb. 3-8 (links): kavernsses Himangiom im Bereich des Os ilium rechts

(M.-Nr.: 2003/1075, Actin-Firbung)

ADbb. 3-9 (rechts):  kavernsses Himangiom im Bereich des 5. Brustwirbelkorpers
(M.-Nr.: 2000/5244, Toluidin-Blau-Farbung)

Die Actin-Reaktion stellt eine sehr schmale Lage von perizytiren Zellen in der
Zirkumferenz der Gefilischnitte dar. Diese Perizytenlage scheint in der
Immunhistochemie nicht an jeder Stelle komplett ausgebildet zu sein. Dies liegt jedoch
vermutlich an der insgesamt sehr zarten Struktur dieser Gefiaf3e und kann nach eigenen
Erfahrungen auch durch UnregelmaBigkeiten in der Intensitat der

immunhi stochemischen Reaktionen bei derart blutreichen Praparaten vorgetauscht sein
(Abb. 3-8)

Die Endothelschicht ist flach und weist isomorphe Zellkerne auf. Kernproliferationen

und —atypien sind nicht nachzuweisen (Abb. 3-9).
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ADbb. 3-10 (links):  kavernsses Himangiom im Bereich des 1. Lendenwirbelkorpers
(M.-Nr.: 99/3480, HE-Farbung)

Abb. 3-11 (rechts): kavernoses Hamangiom im Bereich des 7. Brustwirbelkorpers
(M.-Nr.: 98/5581, Toluidin-Blau-Firbung)

Die Markraume werden von unterschiedlich weitem Gefa3sinus durchsetzt. Die
Endothelien weisen isomorphe Zellkerne auf. Die Lichtungen enthalten Erythrozyten.
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Abb. 3-12:  kavernéses Himangiom im Bereich des proximalen Femur links

(M.-Nr.: 97/1099, oben: HE-Farbung, unten: polarisationsoptisch)

Auf der oberen Abbildung sieht man einen Gefaflanschnitt mit vereinzelten
Erythrozyten, sowie fibrose Septen. Man erkennt Osteoblasten (Pfeil) und auf der
unteren Abbildung den neugebildeten Faserknochen, der sich polarisationsoptisch fibros
und ungeordnet darstellt.
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Abb. 3-13:  kavernéses Himangiom im Bereich des proximalen Femur links
(M.-Nr.: 97/1099, HE-Farbung)

Die Markraume weisen bei einem Grofiteil der Himangiome im Hamburger
Knochentumorregister z.T. deutliche Fibrosierungen auf.

Hier erkennt man u.a. zwischen den Gefa3sinus, die vereinzelt Erythrozyten und auch
Granulozyten enthalten, ein fibroblastiares Stroma mit Infiltration einzelner leukozytarer
Zellen (Pfeil).
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3.4.2 KapillaresHamangiom

Von den 170 Fillen des Hamburger Knochentumorregisters sind 11 Fille als kapillare

Hamangiome klassifiziert worden.

Diese bestanden alle aus tiberwiegend englumigen kapilldren Gefafien, die von
gleichmaBig konfigurierten Endothelien begrenzt wurden.

Erythrozyten konnten aufgrund der engen Lumina nur vereinzelt beobachtet werden.
Die Endothel zellen besallen in der Regel flach bis ovale Kerne mit einem maBig breiten
Zytoplasma, die sich z.T. auch knopfformig in die Lichtungen vorwaélbten.
Mitosefiguren kamen vereinzelt vor, atypische Mitosen waren aber nicht nachweisbar.
Im Bereich der Spongiosa, die sich im gro3ten Teil der Fille aus plumpen und
umstrukturierten Trabekeln zusammensetzte, bestand z.T. eine gesteigerte endostale
Umbauaktivitit, die in manchen Fillen auch mit einer reaktiven Knochenneubildung
einherging.

In zwei Féllen konnten auch hier aufgrund einer Mineralisationsstérung verbreiterte
Osteoidsiume beobachtet werden.

Die Markraume waren in der Regel fibrosiert und enthielten z.T. Fettmark.

Lymphoplasmazellulire Infiltrate waren die Ausnahme.
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Abb. 3-14:  kapillares Himangiom distale Fibularechts (M.-Nr.: 2002/2103, HE-
Farbung)

Histologisch sient man Formationen einer vaskulidren Geschwulst. Diese besteht aus
iiberwiegend englumigen kapillaren Gefaflen, die von gleichmaflig konfigurierten
Endothel zellen begrenzt werden. Diese besitzen ovale Kerne und ein miBig breites
Zytoplasma. Mitosefiguren kommen vereinzelt vor, atypische Mitosen sind nicht
nachweisbar. Kern- bzw. Zellatypien oder myxomatose Gewebsabschnitte sind nicht
erkennbar.
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Abb. 3-15:  kapillares Himangiom distale Fibula rechts (M.-Nr.:2002/2103,
PAS-Reaktion)

In der PAS-Reaktion sieht man die deutliche Anfarbung der Gefal3endothelien. Die
Gefille liegen dicht bei dicht. Auch hier erkennt man die ovalen Kerne mit einem miBig

breiten Zytoplasma.

Abb. 3-16:  kapillares Himangiom distale Fibula rechts (M.-Nr.: 2002/2103,
Movat-V ersilberung)

Durch die Anfarbung der Retikulinfasern in der Movat-Versilberung lassen sich die
Endothelien gut darstellen.
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Abb. 3-17:  kapillares Himangiom im Bereich des distalen Femur links
(M.-Nr.: 2004/1622, oben: CD31-Firbung, unten: CD-34-Farbung)

Mit den Endothelmarkern CD31 und CD34 stellen sich die englumigen kapillaren
Endothelien dar.
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Abb. 3-18:  kapillares Himangiom im Bereich des distalen Femur links
(M.-Nr.: 2004/1622, links: smActin-Farbung, rechts: Ki67(MIB)-
Farbung)

Die Tumorgefille weisen eine sm-Aktin-positive Perizytenschicht auf (oben). Mit dem
Proliferationsindikator Ki67 (MIB) reagieren nur einzelne Endothelzellkerne (<5%)
positiv (unten).
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Abb. 3-19:  kapillares Himangiom im Bereich des distalen Femur links
(M.-Nr.: 2004/1622, Toluidin-Blau-Firbung)

Im Bereich der Spongiosa besteht eine gesteigerte endostale Umbauaktivitit. Man sieht
verbreiterte Osteoidsiume mit Osteoblastenbesatz (s. Pfeile).
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Abb. 3-20:  kapillares Himangiom im Bereich des Os sacrums
(M.-Nr.: 2002/4467, oben: Goldner-Farbung,

unten links: Kossa-Farbung, unten rechts: Movat-V ersilberung)

Auf den Abbildungen 3-20 sieht man eine dicht strukturierte ossire Lasion mit
plumpen Trabekeln. Das Osteoid ist auffallend in seiner Oberfldchenausdehnung und
Breite vermehrt. Etwa 40% des Knochengewebes bestehen aus nichtmineralisiertem
Osteoid.

Aufgrund der histologisch nachweisbaren Mineralisationsstorung ergibt sich zumindest

der Verdacht auf eine sekundire (tumorinduzierte, sogenannte onkogene) Osteomalazie.
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3.4.3 Kavernos-kapillares Haimangiom

Von den 170 Fillen mit Himangiom des Hamburger Knochentumorregisters sind 36
Fille als gemischt kavernos-kapillar klassifiziert worden. In den meisten Fallen
dominierte allerdings der kavernése Anteil.

Bel den gemischten Hamangiomen handelt es sich lediglich um das parallele
Vorkommen der beiden Entititen eines kavernésen Hamangioms und eines kapillaren
Hamangioms in einer Lasion mit den ihnen typischen histomorphol ogischen
Charakteristika und Begleiterscheinungen.

In einem Fall zeigte sich, wie auch schon bei den kavernésen Hamangiomen, eine
sogenannte papillare endotheliale Hyperplasie.

Diese Erscheinung wird in der Diskussion noch einmal aufgegriffen und dort auf

eventuell darauf basierende Probleme in der Klassifikation eingegangen.
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Abb. 3-21:  kavernos-kapillares Himangiom im Bereich der Schidelkal otte
(M.-Nr.: 2000/1162, Grofischnitt)

Histologisch sient man Anteile einer Schiadelkal otte mit Tabula interna und externa
sowie dazwischen liegender teils etwas plump strukturierter Spongiosa. Innerhalb der
Markraume erkennt man eine ausgedehnte vaskuldre Lasion, die eher auf die Dicke der
Schadelkal otte beschrénkt bleibt.
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kavernoses, herdférmig auch gering kapillar differenziertes Himangiom
im Bereich der Schadelkalotte (M.-Nr.: 99/4724, Toluidin-Blau-Firbung)

Innerhalb der Markraume erkennt man ein abschnittsweise zellreicheres Stroma mit

zahlreichen kleineren Hohlrdaumen, die von Endothel zellen ausgekleidet werden,

daneben auch groBere blutgefiillte Hohlraume mit endothelialer Auskleidung.
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Abb. 3-23:  kavernsses, herdférmig auch gering kapillar differenziertes Himangiom
im Bereich des 3. Lendenwirbelkorpers
(M.-Nr.: 2000/1183, Giemsa-Firbung)

Histologisch sieht man ein unterschiedlich dichtes Bindegewebe, das von Kapillaren
sowie von kavernos erweiterten Gefafisinus durchsetzt wird.

An einer Stelle sieht man innerhalb der kavernosen Gefaf3strukturen kapillare Proliferate
aus Endothelzellen, die keine Atypien aufweisen (rechts).

Es handelt sich um ein teils kapillares, teils kavernsses Himangiom im Bereich des 3.
Lendenwirbelkorpers mit Ausbildung einer sogenannten papillaren endothelialen
Hyperplasie. Die letztgenannte V eranderung tragt reaktiven Charakter und kommt
gelegentlich innerhalb von Gefaithrombosen, aber auch in organisierten Himatomen
und selten auch innerhalb anderweitiger vaskularer Tumoren vor.
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3.4.4 Epitheloides Hamangiom

Bel den 170 Fillen des Hamburger Knochentumorregisters wurden 10 Fille al's

epithel oides Himangiom klassifiziert.

Das epithel oide Himangiom zeichnet sich durch gro3e Anteile aus neugebildeten
Gefaflen in maBig dichter Anordnung aus.

Diese werden von prominenten Endothelien mit eosinophilem Zytoplasma und einem
runden bis ovalen Kern ausgekleidet.

An anderen Stellen besteht die Geschwulst aus zelldichteren Arealen.

Hier erkennt man neugebildete Gefifle, die meist ein enges Lumen aufweisen und
ebenfalls von sehr prominenten zytoplasmareichen Endothelzellen ausgekleidet werden.
In diesen Abschnitten finden sich Endothel zellkerne unterschiedlicher Grof3e, die zum
Teil auch deutliche Chromatinverdichtungen und prominente Nukleolen aufwei sen.
Zum Teil findet man auch regelrechte Mitosen.

Inflammatorische Infiltrate wurden auch beobachtet, waren aber eher die Seltenheit.
Auch die epithel oiden Himangiome zeigten Knochenreaktionen in Form von endostal er
Umbauaktivitit und reaktiv gebildeten Faserknochentrabekeln.
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ADbb.: 3-24:  periostales epithel oides Himangiom im Bereich der rechten Fibula
digphysir (M.-Nr.: 2003/2415, Toluidin-Blau-Farbung)

Histologisch sieht man Formationen einer mesenchymalen Lasion. Diese besteht in
ihrer Peripherie aus zelldichtem Stroma.
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ADbb. 3-25:  periostales epithel oides Himangiom im Bereich der rechten Fibula
diaphysir (M.-Nr.: 2002/2415, oben: HE-Firbung, unten: Zytologie)

Das Stroma enthélt zahlreiche osteokl astire Riesenzellen, zytologisch sieht man in den
Imprintzytol ogien Osteoblasten und spindelige fibroblastire Zellen sowie zahlreiche
mehrkernige osteoklastiare Riesenzellen (Diagnose im Schnellschnitt: periostales
Osteoblastom).
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ADbb. 3-26:  periostales epithel oides Himangiom im Bereich der rechten Fibula
diaphysir (M.-Nr.: 2003/2415, PAS-Firbung)

In der PAS-Reaktion sieht man dazwischen Gefal3proliferate, wobei die Endothelzellen
groBe chromatin-lockere Kerne und ein relativ breites Zytoplasma aufwei sen.

Abb. 3-27:  periostales epithel oides Himangiom im Bereich der rechten Fibula
digphysir (M.-Nr.: 2003/2415, Movat-V ersilberung)

In der Movat-Versilberung farben sich die Retikulinfasern der Endothelien sichtbar an.
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ADbb. 3-28:  periostales epithel oides Himangiom im Bereich der rechten Fibula
digphysir (M.-Nr.: 2003/2415, oben: Vimentin-Firbung, unten: smooth-
muscle-Actin)

In der Reaktion gegen smooth-muscle-Actin (unten) sieht man um die Tumorgefifie
eine positiv reagierende Perizyten-Schicht (DD: der Differenzierungsgrad mit
Gliederung in Endothel und Perizyten spricht u.a. gegen die Diagnose eines
sogenannten epithel oiden Hamangioendothelioms).

L Y

i
~

*

i ';‘fhg r%- =1 " -.I b
L o7 ke el

Abb. 3-29:  periostales epithel oides Himangiom im Bereich der rechten Fibula
(M.-Nr.: 2003/2415, oben: CD31-Firbung, unten: CD34-Firbung)

Die Tumorzellen reagieren positiv mit den Endothel zellmarkern CD31 und CD34.

53



Ergebnisse

2
o

e

. D ——

e &%ﬁm o

= g e i h‘?‘: Eﬁé‘!.
G N Tk t

ﬁztf&%}“&f&*
. ﬂ: -, :'@agn‘l. gLt _
;h- DY "f:‘?’?— £

soaly
G

ADbb. 3-30:  periostales epithel oides Himangiom im Bereich der rechten Fibula
diaphysir (M.-Nr.: 2003/2415, oben: CD68-Firbung, unten: Ki67 (MIB)-
Farbung)

In der Reaktion gegen CDG68 stellen sich zahlreiche positiv reagierende osteoklastire
Riesenzellen sowie auch mononukl€eire histiozytiare Zellen positiv dar (oben). Mit dem
Proliferationsmarker Ki67 (MIB) reagieren etwa 5% bis 10% der Tumorzellkerne

positiv (unten).
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Abb. 3-31:  periostales epithel oides Himangiom im Bereich der rechten Fibula
diaphysir (M.-Nr.: 2003/2415, Toluidin-Blau-Farbung)

Der Tumor hat zu einer gesteigerten osteoklastiren Resorption im Bereich der duBeren
Schichten der Kortikalis gefiihrt und wird peripher von einer reaktiv gebildeten Schale
aus Faserknochen begrenzt, die von Periost und Skelettmuskulatur bedeckt wird. Es
besteht eine gesteigerte endostale Umbauaktivitit mit Induktion einer reaktiven
Knochenneubildung.
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ADbb. 3-32:  periostales epithel oides Himangiom im Bereich der rechten Fibula
diaphysir (M.-Nr.: 2003/2415, Toluidin-Blau-Farbung)

In den etwas zentral eren Abschnitten sieht man zahlreiche Osteoid-Trabekel, die von
prominenten kubischen Osteoblasten gebildet werden (s. Pfell).
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3.4.5 Spindelzell-Hamangiom

Abb. 3-33:  Spindelzell-Hamangiom im Bereich der Mittelphlanx der 2. Zehen links
intraossir (M.-Nr.: 2001/4805, HE-Firbung)

Man sieht Formationen einer mesenchymalen Geschwulst von heterogenem Aufbau.
Esfinden sich einmal Abschnitte aus weitlumigen Gefaf3sinus, die von schmalen
Endothel zellen begrenzt werden. .
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Abb. 3-34:  Spindelzell-Hamangiom im Bereich der Mittelphalanx der 2. Zehe links
(M.-Nr.: 2001/4805, HE-Firbung)

An anderen Stellen dominieren schlitzformige englumigere Gefélle, die von
zytoplasmareicheren Endothel zellen begrenzt werden.

AuBerdem finden sich mehr solide Abschnitte aus spindeligen Zellen mit ovalen bis
spindeligen Kernen.
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Abb. 3-35:  Spindelzell-Hamangiom im Bereich der Mittelphalanx der 2. Zehen links
(M.-Nr.: 2001/4805, Ki67-(MIB)Farbung)

Mit dem Proliferationsmarker Ki67 (MIB) reagieren etwa 5% der Zellkerne in der
spindelzelligen Komponente positiv.
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3.5 Radiologische Auswertung

Von 170 Fillen der Himangiome im Hamburger Knochentumorregister lagen fiir 54%
(91 Fille) Rontgenbilder vor. Fir einige Fille gab es zusitzlich noch MRT-, CT-Bilder
und/oder Kontaktradiographien. Bel 17% (28 Fille) waren ausschliellich MRT-
und/oder CT-Aufnahmen vorhanden. Bel der Auswertung der Radiologie wurden die
Hamangiome nach den in der Literatur beschriebenen, in ihrer Lokalisation typischen

Merkmalen untersucht.

35.1 Schidel

Von den insgesamt 170 Fillen des Hamburger Knochentumorregisters sind 56 Fille am
Schidel lokalisiert. Dies entspricht 33%.

Von diesen 56 Fillen war in 29 (52%) Fillen Bildmaterial vorhanden.

Das Bildmaterial gliedert sich auf in Rontgenaufnahmen (21%), CT- und (28%), MRT-
Schnitte (3%) und Kontaktradiographien (62%). In einigen Fillen waren mehrere
Aufnahmen vorhanden.

Auf den Rontgenaufnahmen des Schiadels, sowohl in der Frontal- als auch in der
Seitaufnahme, zeigt sich in alen Fillen (100%) eine runde bis ovale Osteolyse. Die
Réander dieser Lasionen sind glatt begrenzt und weisen keine bis geringe Randsklerose
auf

(Pfeilein Abb. 3-36, 3-37).
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Abb. 3-36 (links): kavernéses Himangiom (M.-Nr.: 94/5028)
Abb. 3-37 (rechts): kavernos-kapillares Himangiom (M.-Nr.: 2000/1693)

Abb. 3-38: kavernoses Haimangiom (M.-Nr.: 94/5028)

Szintigraphie von der Patientin mit einem Schadelhdmangiom (s. Abb. 3-36).
Man erkennt eine deutliche Signalanreicherung im Bereich des Os frontale.
(ebenfalls eine leichte Signal anreicherung im rechten Sternoklavikulargel enk,

am ehesten Randerscheinungen einer Arthrose).
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Auf den CT-Bildern der Schiadelkal otte sieht man in allen Fillen eine aufgetriebene
lytische Lasion mit Destruktion bzw. irregularer Anordnung der Kortikalis. Zentral

zeigt sich eine geringe mineralisierte Matrix bzw. Restspongiosa. In zwei von acht

Féllen mit vorhandenem Bildmaterial war die Ausdehnung des Himangioms eher auf
die Dicke des Schadeldachs beschrinkt.

Abb. 3-39: kapillar-kavernoses Himangiom (M.-Nr. 2000/1693, s. Abb. 3-37)

Der axiale CT-Schnitt zeigt ein zum Tell histologisch regressiv veriandertes kapillar-
kavernoses Hamangiom im Bereich der Schadelkal otte mit den oben beschriebenen
Eigenschaften.

Man erkennt eine lytische Lasion, die Tabula externaist etwas deutlicher aufgetrieben.

Die Spongiosaist zum Teil abgebaut und zeigt eine geringe mineralisierte Restmatrix.
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UNTERKTEFER-5P.=CT

ADbb. 3-40 (links):  kavernsses Haimangiom (M.-Nr.: 2001/1139)
Abb. 3-41 (rechts): kavernoses Himangiom (M.-Nr.: 2001/2016)

ADbb. 3-40 zeigt eine ausgedehnt knochenbildende Lasion im Bereich der Schiadelbasis
(Keilbein/Jochbein).

Der radiologische Befund wire allerdings auch mit einer fibrosen Dysplasie vereinbar.
In der Histologie sieht man die Struktur des Knochengewebes polarisationsoptisch
tiberwiegend lamellar und nicht fibros wie bel einer fibrosen Dysplasie eigentlich zu
erwarten.

Auf Abb. 3-41 sieht man im Bereich der linken Mandibula eine deutliche
Seitenasymmetrie mit kolbiger Auftreibung des linken Unterkiefers, insbesondere im
dorsalen Anteil und im Bereich des Unterkieferwinkels.

Differentialdiagnostisch fiir diese ungewshnliche Manifestation kommen eine fibrose
Dysplasie oder auch eine fibrosierende Osteomyelitis in Frage. Gegen eine fibrose
Dysplasie sprechen histologisch der lamelldre Charakter der Trabekel und der Nachwels
von Osteoblasten auf den Trabekel oberflachen. Gegen eine fibrosierende Osteomyelitis
sprechen auch die lamellare Trabekel struktur sowie der niedrige Zellgehalt des
intertrabekularen Stromas.

Bel dem Patienten bestand seit einem halben Jahr eine paramandibulédre Schwellung im
linken Unterkieferbereich.
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Bei den Fillen mit Bildmaterial lagen in 62% (18 Fille) Kontaktradiographien vor.
Diese betreffen ausschliellich die Schiadelkalotte. Alle Aufnahmen zeigten lytische
Lasionen mit einer Rarefizierung der Spongiosa. Die Kortikalis war in der Halfte der
Fille aufgelockert, in 4 Fillen zeigt sich sogar eine Destruktion der Tabulainternaund
in zwel Fillen der Tabula externa. Eine Lasion zeigt eine komplette Destruktion beider
Anteile.

In 6 Féllen blieb die Lasion auf die Schiadeldecke beschrankt, in zwei Féllen wies die
Lasion das sog. Sunburst-Phianomen auf mit radiar in die Peripherie ausstrahlenden

K nochenspikulae mit ausgebuchteter Tabula interna und externa. Vier Lasionen
zeichneten sich durch eine Vorwalbung der Tabulainterna und eine der Tabula externa
aus. Die Ausbuchtungen reichten von wenigen Millimetern bis zum Teil zu 6 cm. Ein
Hamangiom duBerte sich als groe zystische Lasion. In 5 Fillen zeigten sich neben der
Osteolyse auch reaktive Knochenneubildungen. In 3 Fillen war keine eindeutige

Beurteilung moglich aufgrund zu dicker Schnittpraparate.

Tab. 3-3: Ubersicht iiber das radiologische Verhalten der Himangiome am Schidel
in Kontaktradiographien

Radiologie Schadel | | |

|| | | |

Art des Tumors Muster der Knochendestruktion
osteolytisch 72%|eng umschrieben 33%
Iytisch/sklerotisch 28%diffus 67%
Knochenbildung 28%

Kortikalis periostale Reaktion

geringe Arrosion 15%keine 33%
Tabula interna 45%|expansiv 67%
Tabula externa 17%|Sunburst 11%
beidseitige Destruktion 23%
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Abb. 3-42:  kavernsses Himangiom (M.-Nr.: 82/2241, oben: Makrophotogaphie,
unten: Kontaktradiographie)

Auf der oberen Abbildung erkennt man ein 11 cm im Durchmesser grofles

Schadelkal ottenteil stiick mit halbkugeliger, 4 cm im Durchmesser groer Vorwdlbung.
Die Tabula externaist glatt begrenzt. Die Tabulainternaist unregel miaflig aufgelockert
und durchbrochen. Auf der Schnittflache besteht im Bereich der knchernen
Auftreibung eine dunkelrote Farbe.

Auf der unteren Abbildung erkennt man die Expansion der Tabulainterna und externa
mit radiar in die Peripherie ausstrahlenden Knochenspikulae al's typisches

Erscheinungshild des sog. ,,Sunburst-Phianomen.
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Abb. 3-43.  kavernsses Himangiom (M.-Nr.: 2002/0373, oben: Makrophotographie,
unten: Kontakradiographie)

Auf der oberen Abbildung ist ein 7 cm im Durchmesser grofies Kalottenpraparat mit
einer 6 cm im Durchmesser groen V orwélbung nach innen dargestellt. Die Tabula
externaist intakt, die Tabulainterna nahezu vollig destruiert. Auf der Schnittflache sieht
man einen hyperamischen Tumor.

Auf der Kontaktradiographie (unten) sieht man einen teils lytischen teils
knochenbildenden Tumor. Die Tabula externaist erhaten. Die Tabulainternawolbt
sich vor und ist groftenteils komplett abgebaut. Zentral sieht man irregular strukturierte
Spongiosaformationen, lytische Areale und lateral Knochenneubildung (Pfeil).

66



Ergebnisse

Abb. 3-44 (links):  kavernéses Himangiom (M.-Nr.: 2000/3294,
oben: Makrophotographie, unten: Kontaktradiographie)
ADbb. 3-45 (rechts): kavernsses Hamangiom (M.-Nr.: 2004/1943,

oben: Makrophotographie, unten: Kontaktradiographie)

Abb. 3-44: Im Gegensatz zu den schon gezeigten Himangiomen, ist diese Lasion
nahezu auf die Dicke des Schiadeldaches beschrinkt. Hierbei handelt es sich um ein 6,5
x 3,5 x 1,4 cm groBes Kal ottenteil stiick temporooccipital links. Auf der
Sageschnittflache sieht man einen 3 x 2,5 x 1 cm grofien braun-rétlichen verbreiterten
Bezirk mit vergroberter Trabekelstruktur (oben).

Auf der Kontaktradiographie erkennt man den lytischen Charakter mit der grob
strukturierten Restspongiosa. Die Tabula externaist leicht infiltriert und die Tabula
interna aufgelockert (unten).

Abb. 3-45: Dieses Himangiom zeigt zentral eine zystische Lasion. Die Makroskopie
zeigt ein 3,5 cm groBes Kalottenstiick mit einer zentralen 3 x 2,5 x 1,5 cm grof3en
Hohlraumbildung, die auen und innen nur von einer diinnen Knochenschal e begrenzt
wird (oben).

Die Kontaktradiographie zeigt die nahezu rarefizierte Tabula externaund die z.T.
destruierte Tabulainterna. Die Spongiosaist durch die zystische Hohlraumbildung
kompl ett abgebaut (unten).
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3.5.2 ObereExtremitat

Von den 170 Fillen des Hamburger Knochentumorregisters sind 13 Fille an der oberen
Extremitit |okalisiert. Dies entspricht 8%. Die obere Extremitit schliefit die Klavikula
und die Skapula mit ein.

In 12 Féllen lag Bildmateria vor. Dieses Bildmaterial gliederte sich in Rontgenbilder
(100%), MRT- (45%) und CT-Aufnahmen (1 Fall) sowie Kontaktradiographien (27%).

Die Klavikula und die Skapula zihlen zu den flachen Knochen des Kérpers und dhneln
in ihrem radiologischen Verhaten den Aufnahmen der Schiadelkal otte.

Abb. 3-46.  kapillar-epithel oides Himangiom (M.-Nr.: 2003/0427,
links: Rontgenbild, rechts: MRT-Aufnahme (T1-gewichtet))

Auf dem Rontgenbild zeigt sich eine aufgel ockerte Spongiosa der Epiphyse der linken
Clavicula. Die Kortikalisist teilweise komplett abgebaut. Die Lasion bleibt nicht auf die
Dicke des Knochens beschrankt (links).

Die MRT-Aufnahme zeigt einen hypointensen osteolytischen Tumor, der das

umliegende Weichteilgewebe verdrangt (rechts).
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An der Skapulasind zwel Fille lokalisiert.

Abb. 3-47:  kavernss-kapillares Himangiom (M.-Nr.: 89/4004, links: Rontgenbild,
mitte: Makrophotographie, rechts. Kontaktradiographie)

Dem Rontgenbild zufolge ist die Knochenstruktur der Skapula umgewandelt. Die
Spongiosaist aufgelockert mit iiberwiegend kavernés-spongiosem Gefiige. Die
Kortikalisist aufgesplittert, und esist ein an Igelform erinnernder Auswuchs
wahrnehmbar, der aus lichtstrahlenartig angeordneten Knochenbalken gebildet ist
(links).

Auf der Makrophotographie sieht man ein 3 cm bis zu 11 cm Skapulateilstiick mit
einem halbmondférmigen an der Basis 6 cm grof3en und maximal 2 cm messenden
braunroten Tumor mit schmalen, knéchernen Septen (mitte).

Auf der Kontaktradiographie erkennt man den lytischen Charakter der Lasion. Die
Skapulaist stark aufgetrieben. Die Kortikalisist am rechten Abschnitt rarefiziert, z.T.
destruiert. Zentral zeigt sich eine gering mineralisierte Matrix bzw. Restspongiosa
(rechts).
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Der Humerus, der Radius und die Ulna gehoren zu den Rohrenknochen des Korpers.
Dementsprechend gibt es auch fiir diese Lokalisation relativ typische radiologische
Befunde.

Die Fille mit Bildmaterial teilen sich wie folgt auf: Zwei im Humerus und drel in der
Ulna, einer davon liegt periostal und wird daher gesondert betrachtet. Zwei Fille sind
im Radius lokalisiert, allerdings ohne eine optimale Rontgenaufnahme, so dass diese
Félle nicht gezeigt werden.

In zwel Fillen zeigt sich eine scharf begrenzte Osteolyse und in vier Fillen eine
Binnenstruktur in Form von irreguldren Streifen, z.T. auch wabig anmutenden
Verdichtungen. In drei Fillen ist die Lokalisation diaphysir bzw. diaphysir-metaphysir,
in zwei Féllen ist die Epiphyse mitbetroffen. In vier Fillen zeigte sich eine
Auflockerung der Kortikalis. In einem Fall liegt eine reaktive Knochenneubildung vor,

ein Hamangiom ist unscharf begrenzt und nahezu vollstandig sklerosiert.

Tab. 3-4: Ubersicht iiber das radiologische Verhalten der Himangiome an den

Rohrenknochen der oberen Extremitit

Art des Tumors Lage des Tumors

osteolytisch 40%|dia-metaphysar 60%
osteolytisch/sklerotisch plus epiphysar 40%
sklerotisch 20%

Binnenstruktur 80%

Knochenbildung 20%

Kortikalis

intakt 20%

aufgelockert 80%
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Abb. 3-48 (links):  kavernoses Himangiom (M.-Nr.: 2004/2868)

Abb. 3-49 (rechts): kapillar-kavernoses Haimangiom (M.-Nr.: 91/2956)

In Abb. 3-48 und 3-49 sind Lasionen in der gleichen Lokalisation (diaphysir-
metaphysir) des Humerus dargestellt. In Abb. 3-48 erkennt man Osteolyseherde mit
wabig anmutenden V erdichtungen. Die reaktive Knochenneubildung entspricht den
sichtbaren Sklerosierungen im Randbereich der Lasion (Pfeile).

Im Gegensatz dazu zeigt die Abb. 3-49 eine unscharf begrenzte Lasion mit deutlichen
Sklerosierungen (Pfeil).

In beiden Fillen handelt es sich um Hamangiome des Humerus, die sich radiologisch

unterschiedlich darstellen konnen.
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Abb. 3-50:  kavernos-kapillares Hamangiom (M.-Nr.: 2000/0840,
links u. mitte: Rontgenbild, rechts: MRT-Aufnahme (T1)

Ein Himangiom in seltener Lokalisation. Die osteolytischen Verianderungen beziehen
das Olekranon mit ein. Man sieht einen zystisch-blasigen Tumor.

Auf dem MRT-Bild sieht man die Verdrangung des umliegenden Weichtellgewebes
(rechts).
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Das periostale Himangiom der Ulnaist diaphysir lokalisiert.

Abb. 3-51:  periostales kavernos-kapillares Himangiom (M.-Nr.: 2002/4253,
oben: Makrophotographie, mitte: Kontaktradiographie,
unten: Rontgenbilder)

Auf der Makrophotographie stellt sich ein 13 x 2,5 x 2 cm groBes Teilpraparat der
rechten Ulnamit einer 5 cm im Durchmesser gro3en Auftreibung auf der periostalen
Seite dar. Auf der Schnittflache sieht man einen ovuléren, rotbraun verfarbten Tumor
auf der Periostseite mit ossirer Begrenzung (oben).

Auf der Kontaktradiographie sieht man ein grobwabiges Muster mit einer
Periostabhebung und randlichen periostalen Knochenneubildungen (mitte).

Man erkennt auf den Rontgenbildern in der Diaphyse und Ubergang mittleres distales
Drittel der Ulna ulnarseitig gelegen eine blasig wirkende Auftreibung, die der Kortikalis
breitbasig aufsitzt (unten).

Die Patientin bemerkte vor etwa einem halben Jahr eine Schwellung im mittleren

Ellenbogenbereich rechts, die mit Druckschmerzhaftigkeit einherging.
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Abb. 3-52:  periostales kavernés-kapillares Himangiom (M.-Nr.: 2002/4253,
links: tangentialer Schnitt, rechts: axialer Schnitt)

Die Markhohle ist nicht betroffen und zeigt auf den T2-gewichteten MRT-Bildern ein
normales Signalverhalten, die Kortikalisist alenfalls angedeutet etwas ausgediinnt, das
Periost eher abgehoben und verdickt. Die Formation lagert sich schalenartig der
lateralen Ulna an und zeigt ein kraftiges Enhancement nach Gabe von KM i.v.

Der Bereich der Handwurzelknochen, sowie der Metacarpalia und Phalangen sind
seltene Lokalisationen fiir Himangiome. Die radiol ogischen Eigenschaften haben auch

in diesen Aufstellungen Giiltigkeit: Lyse und Sklerose in Rontgenaufnahmen,

hypointense Signalgebung im T1-gewichteten MRT-Bild und hyperintense
Signalgebung im T2-gewichteten Bild (ohne Kontrastmittel) (s. Abb. 3-53).

Abb. 3-53: kapillares Himangiom im Bereich des Os capitatum (M.-Nr.: 98/5197,
links: Rontgenbild, mitte: MRT (T1), rechts: MRT (T2))
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Abb. 3-54:  kavernsses Himangiom (M.-Nr.: 2001/2029, links: Makrophotographie,
rechts. Rontgenbild)

Die Photographie zeigt die schwammartige rotlich-braune Demarkierung des vaskularen
Tumors. Auf dem Rontgenbild sieht man das lytisch und wabig aufgetriebene 4. Os
metatarsale der rechten Hand.

Abb. 3-55:  kavernsses Himangiom 4. Os metacarpale (M .-Nr.: 2001/2029,
links: MRT (T2), rechts: MRT (T1))

Auf den MRT-Aufnahmen erkennt man ein eindeutiges K ontrastmittelenhancement in
beiden Wichtungen.

Abb. 3-56:  epitheloides Himangiom Mittelglied (M.-Nr.: 99/0635)
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3.5.3 Untere Extremitit

Von den insgesamt 170 Fillen des Hamburger Knochentumorregisters sind 36 Fille an
der unteren Extremitit lokalisiert. Dies entspricht ungefahr 21%. Die untere Extremitit
umfasst den Femur, die Tibia und die Fibula, sowie den Tarsus mit Grund-, Mittel- und
Endphalanx.

In 32 Fillen lag Bildmaterial vor. Dieses Bildmateria teilte sich in Rontgenbilder
(72%), MRT- (31%) und CT-Aufnahmen (16%) sowie K ontaktradiographien (19%)
auf.

Der Femur, die Tibia und die Fibula gehéren zu den langen Rohrenknochen des
Korpers.

Von 29 Fillen waren 13 Fille (45%) am Femur, 11 Fille an der Tibia (38%) und 5 Fille
(17%) an der Fibulalokalisiert.

Auf den Rontgenbildern erkannt man in allen Fallen (100%) teils scharf, teils unscharf
begrenzte Osteolyseherde, haufig mit sklerotischem, z.T. bizarrem Randsaum (78%).
Die Binnenstruktur war in 74% vorhanden, meistensin Form von irreguldren Streifen,
z.T. auch wabig anmutenden Verdichtungen bzw. strahniger Transformation. In 26%
war der osteolytische Defekt ,,leer (,,zystisch*), d.h. ohne Binnenstruktur. Die
Kortikalis zeigte in 91% der Fille eine Verschmilerung, war z.T. aufgel ockert bzw.
destruiert. Die Lokalisation bei den Rohrenknochen war mit metaphysirer-epihysirer
Lage in 50% der Fille fiihrend. 38% der Fille waren diaphysir und jeweils 6%
metaphysir und metaphysir-diaphysir lokalisiert. In 3 Fillen war eine pathol ogische

Fraktur vorhanden.
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Tab. 3-5: Radiologie der unteren Extremitit

Art des Tumors

Lage des Tumors

osteolytisch 22%)|meta-epiphysar 50%
osteolytisch/sklerotisch 78%|diaphysar 38%
sklerotisch meta-diaphysar 6%
Binnenstruktur 74%)|metaphysar 6%
Knochenbildung 26%

Kortikalis

intakt 9%

aufgelockert/destruiert 91%

Fraktur 9%
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Abb. 3-57:  kavernsses Himangiom (M.-Nr.: 97/1099, links: Makrophotographie,
rechts. Kontaktradiographie)

Auf der Makrophotographie sieht man einen 4,5 cm im Durchmesser gro3es
Femurresektionspraparat mit erhaltener Gelenkflache. Auf der Sageschnittflache
erkennt man einen intensiv-rot verfarbten, 3,5 cm im Durchmesser grolen bis an die
Gelenkflache reichenden Tumor, der von Spongiosa durchzogen wird (links).

Auf der Kontaktradiographie sieht man einen scharf begrenzten Bezirk in der Spongiosa
im Femurkopf mit grober, plumper Umstrukturierung der Spongiosatrabekel (rechts).

Ananmestisch war ein Mammakarzinom bekannt, so dass differentialdiagnostisch eine
M etastase abzuklaren war.
Bei der Patientin bestand ein Spannungsschmerz links mit beginnender Ausstrahlung in

die Beine.
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Die Hamangiome der unteren Extremitat, insbesondere die der langen Rohrenknochen,
weisen den gleichen radiologischen Charakter auf wie die an der oberen Extremitit, z.T.
mit deutlicher Rarefizierung der Spongiosa und aufgetriebener oder teils abgebauter

Kortikalis (s. Pfeile in den folgenden Bildern).

Abb. 3-58: kapillares Himangiom Abb. 3-59: kavernos-kapillares
(M.-Nr.: 2004/1622, Hamangiom
links: Rontgenbild, (M.-Nr.: 2001/4977)

rechts: MRT-Aufnahme (T2))

Abb. 3-60: kavernose Himangiome (M.-Nr.: 2001/5331 u. M.-Nr.: 2000/4147), rechts
mit eingetretener Spontanfraktur
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ADbb. 3-61:  periostales epitheloides Himangiom (M .-Nr.: 2003/2615,
links: Makrophotographie, rechts: Kontaktradiographie)

Auf dem Foto handelt es sich um ein 5,8 cm langes Fibularesektat mit einer zentralen
Auftreibung. Auf der longitudinalen Sigeschnittfliche sieht man im Bereich der
Kortikaliseinen 3,3 x 1 cm grofien dem Periost aufgelagerten dunkel rot-braunen
Tumor, der das Periost abgehoben hat. Der Markraum ist in Hohe des Tumors zum Teil
sklerosiert (links).

Auf der Kontaktradiographie sieht man den Bereich des Tumors als grofen, fast
zystisch anmutenden lytischen Bezirk. Die Kortikalisist am Randbereich stark
aufgelockert und aufgetrieben (r echts).
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Der FuBBbereich ist, vergleichbar mit der Hand an der oberen Extremitit, ein eher

seltener Aufstellungsort fiir Himangiome und daher genau zu hinterfragen. Im Tarsus
sind 5 Fille lokalisiert (3%). In 2 Fillen ist Bildmaterial vorhanden (Rontgenbilder
100%, MRT und Kontaktradiographie 50%).

Abb. 3-62:  epitheloides Himangiom (M.-Nr.: 2002/0211, links: Makrophotographie,
rechts: Kontaktradiographie)

Auf dem Foto handelt es sich um einen 4 x 3,5 x 3 cm gro3en Knochen (Os cuneiforme)
mit begrenzenden Gelenkflachen. Anhingend ein 3 x 0,5 cm groBer Hautstreifen. An
einer Stellein der Kortikalisist ein 9 mm im Durchmesser groer Biospi edefekt.

Auf der Sigenschnittflache sieht man einen 1,5 x 1 cm grof3en scharf begrenzt
osteolytischen hamorrhagischen Defekt, der von einer Randsklerose umgeben wird. Der
Gelenkknorpel der begrenzenden Gelenkflachen ist jeweils nahezu vollstandig
abgetragen (links).

Auf der Kontaktradiographie sieht man deutlich den zystischen Charakter der Lasion
(rechts).
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Abb. 3-63 (links):  epitheloides Himangiom Os cuneiforme li. Ful3
(M.-Nr.: 2002/0082, links: Rontgenbild,
rechts: MRT-Aufnahme (T2))

ADbb. 3-64 (rechts): epitheloides Himangiom (M.-Nr.: 2004/0229).

An den Phalangen sind drei Fille lokalisiert (2%). In allen Fillen ist Bildmaterial
vorhanden (Rontgenbilder 100%, K ontaktradiographie 33%).

Abb. 3-65 zeigt einen osteolytischen Tumor im Bereich der Mittelphalanx der 2.Zehe
links mit einer geringen Sklerose des umliegenden Knochengewebes (Pfeil). Fir einen

extraossiren Geschwulstanteil ergibt sich anhand des Rontgenbildes kein Anhalt.

Abb. 3-65:  Spindelzell-Hamangiom (M.-Nr.: 2001/4805)
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Im Hamburger Knochentumorregister zeigte sich unter anderen dieser Fall eines
multifokalen Hamangioms.

Abb. 3-66:  multifokales kapillares Himangiom (M.-Nr.: 2002/2103)

Das MRT-Bild zeigt signalverinderte Bezirke im Bereich der distalen Tibia und Fibula
sowie Talus und Calcaneus. Zusitzlich bestehen noch ein Gelenkerguss und ein
perifokales Odem.
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3.5.4 Wirbdsiule

Die Wirbelsiule gehort neben dem Schiadel zu den Hauptlokalisationspunkten der
Hamangiome. Insgesamt sind von den 170 Fillen des Hamburger
Knochentumorregisters 42 Fille an der Wirbelsiule lokalisiert. Dies entspricht einem
Anteil von ca. 25%. Von den 42 Fillen sind 3 Félle an der Halswirbelsiule (7%), 17
Fille an der Brustwirbelsiule (41%) und 19 Fille an der Lendenwirbel siule (45%)
lokalisiert. Bei drei Fillen (7%) war eine genaue Zuordnung nicht mehr moglich.

In 20 Féllen war Bildmaterial vorhanden in Form von Rontgenbildern (45%), CT-
(51%) und MRT-Aufnahmen (51%), Kontaktradiographien (7%) und uCT (10%).

Auf den vorhandenen Rontgenbildern stellen sich in 8 von 9 Fillen die Himangiome al's
wabige oder striahnige Strukturtransformationen der Wirbelkorper dar, die
Wirbelkorpergroe und —formist in 7 Fillen erhalten.

In zwel Fillen findet sich zusitzlich eine Ausdehnung in die Quer- und Gelenkfortsitze.
In einem anderen Fall sieht man eine pathol ogische Wirbelkorperkompressionsfraktur,

ein Fall zeigt sogar eine vollige Auflosung der Wirbelkorperform.

Tab. 3-6: Verteilung und Radiologie der Wirbelsiule

Verteilung Struktur

HWS 7%|erhalten 89%
BWS 40,5%|destruiert 22%
LWS 45,5%|Ausdehnung 11%
unbekannt 3%|Transformation 89%
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Abb. 3-67:  kavernsses Hamangiom (M.-Nr.: 98/5581, links: Makrophotographie,

rechts. Kontaktradiographie)

Auf dem Foto sieht man ein 2,3 x 2 x 1 cm groB3es Wirbelkorperteilstiick. Man erkennt
grob die aufgelockerte Deck- und Grundplatte, dazwischen rétlich-schwammiges
Gewebe (links).

Auf der Kontaktradiographie sient man die vollige Durchsetzung des
Wirbelkorperstiicks mit einer wabig-strahnig erscheinenden, grober und plumper
Umstrukturierung der Spongiosatrabekel (rechts).
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Abb. 3-68:  kapillar-kavernoses Hamangiom (M.-Nr.: 2001/4806, links: Rontgenbild,
oben: CT-Aufnahme, unten: CT m. KM)

Auf dem Rontgenbild (Pfeileim linken Bild) sieht man einen abgeflachten 8.
Brustwirbelkorper mit pathologischer Wirbelkorperkompressionsfraktur.
Eindrucksvoll stellt sich auf den CT-Bildern das Ausmal} der Destruktion dar (oben).
Nach intravendser bolusartiger Kontrastmittelgabe farbt sich das angiomatose Gewebe
massiv an, jetzt wird auch die erhebliche Ausdehnung in den Spinalkanal deutlich
(Pfeileim unteren Bild).

Die Patientin litt seit Wochen unter Lumboischialgien, praoperativ auch mit einer
funikularen Symptomatik sowie beginnendem Querschnitt. Postoperativ gute
Riickbildung.

86



Ergebnisse

Abb. 3-69:  kapilldr-kavernoses Himangiom (M.-Nr.: 94/2948)

Auf der Aufnahme sieht man eine vollstindige Auflosung der Wirbelkorperform. Die
Stabilitat wird mittels Fixateur erhalten. Trotz der sehr ungewshnlich aggressiven
Destruktion wurde histologisch ein gemischt kapillar-kavernéses Himangiom
diagnostiziert. Es handelt sich um ein Rezidiv bei Z.n. 34 Monate zuriickliegender
Erstoperation.

Abb. 3-70:  kavernos-kapillares Himangiom (M.-Nr.: 96/0995,
links: MRT-Aufnahme(T2), rechts: CT-Aufnahme)

Auch auf der T2-gewichteten MRT-Aufnahme sieht man eine signalintensive
Darstellung des angiomatésen Gewebes (links).

Auf beiden Aufnahmen — sowohl im MRT alsauch im CT — erkennt man die

Ausdehnung in die Quer- und Gelenkfortsitze (Pfeile in beiden Abbildungen).
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3.55 Rippe

In den Rippen sind im Hamburger Knochentumorregister von 170 Fillen insgesamt 10

lokalisiert. Dies entspricht einem Anteil von ca. 6%. In der Hilfte der Fille (50%) ist
Bildmaterial vorhanden, das sich in Rontgenbilder (4 Fille = 80%), CT- (2 Fille = 40%)
und MRT-Aufnahmen (1 Fall = 20%) sowie Kontaktradiographien (2 Fille = 40%)
aufgliedert.

Abb. 3-71:  kavernos-kapillares Himangiom (M.-Nr.: 92/0808,
links: Makrophotographie, rechts. K ontaktradiographie)

Auf dem Foto sieht man ein 6 cm langes, derbes Rippenpraparat, mit unregelmagigen
spongiosen Knochentrabekeln einstrahlend in die umgebenden Weichteile. Auf der
Schnittflache intensiv rote Farbe (links).

Auf der Kontaktradiographie erkennt man deutlich das neugebildete
Faserknochengewebe, das die angrenzenden Weichteile durchsetzt (rechts).
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ADbb. 3-72:  kapillares Himangiom (M.-Nr.: 99/2295, links: Rontgenbild,
oben: Makrophotographie, unten: CT-Aufnahme)

Auf dem Rontgenbild erkennt man eine blasige Expansion der Rippe mit zentralen
Osteolyseherden (weille Pfeile im linken Bild). Der dariiberliegende Wirbelkorper ist
ebenfalls betroffen (schwarzer Pfeil im linken Bild).

Auf der Makrophotographie sient man eine glatt begrenzte Auftreibung der Rippe mit
einem blutigen zentralen Inhalt. Zusitzlich erkennt man durch die Lasion eine
Destruktion des Knochengewebes im Wirbelkorper (oben).

Auf den CT-Bildern erkennt man im Bereich des linken Costotransversalgelenkes 2 cm
unterhalb der Bifurcation eine kolbige Auftreibung der Rippe auf etwa 4 cm mit
zentraler Osteolyse. Auch der benachbarte Wirbelkorper zeigt herdformige Osteolysen.
Der Tumor verlegt partiell das linke Neuroforamen (Pfeil im unteren Bild).
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Abb. 3-73:  kapillares Himangiom (M.-Nr.: 99/2295, MRT-Aufnahmen (T1))

Auf den MRT-Bildern sieht man deutlich die Infiltration des Wirbelkorpers (links). Der
Pfeil zeigt die partielle Verlegung des Neuroforamens.

Im klinischen Verlauf war der Lokalbefund rasch progredient, die Patientin beklagte ein

sensomotorisches Defizit bei dumpfen bewegungsabhiangigen lokalen thorakalen

Ruckenschmerzen.
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3.5.6 Becken und Os sacrum

Von den 170 Fillen des Hamburger Knochentumorregisters sind insgesamt 12 Fille am
Becken oder Beckenbereich lokalisiert. Dies entspricht 7%. Davon sind fast die Hilfte
(42%) am Osilium gelegen. Am Os pubisist lediglich ein Fall (8%) lokalisiert, am Os
ischii hingegen findet sich keine Tumormanifestation. Die Symphyse ist ebenfalls
ausgespart. Die restlichen 6 Fille (50%) befinden sich im Bereich des Os sacrums.

In 10 von 12 Fillen lag Bildmaterial vor (83%). Diese teilten sich in Rontgenbilder
(55%), CT- (34%) und MRT-Aufnahmen (43%), eine Kontaktradiographie und eine
Angiographie-Darstellung auf.

In 78% ist anhand des Bildmaterials (Rontgen, CT und Kontaktradiographie) ein
seifenblasendhnliches Destruktionsmuster zu erkennen mit osteolytischer, teils
zystischer Komponente. In zwel Fillen (22%) manifestiert sich das Himangiom als
tiberwiegend sklerosierende Lasion. In einem Fall zeigt sich ein iiberschieflende
Knochenneubildung mit einem extrem ausgedehnten exophytischen Anteil.

Ein anderer Fall weist im Bereich des linken Pfannendaches eine besondere
Lokalisation auf.

Tab. 3-7: Verteilung am Becken und Os sacrum

Os ischii 0%
Os pubis 16%
Os ilium 42%
Os sacrum 42%

91



Ergebnisse

Abb. 3-74:  kavernoses Himangiom (M.-Nr.: 2001/2875, links: Rontgenbild,
rechts: MRT-Aufnahme (T1 m. KM))

Auf den Aufnahmen zeigt sich ein seifenblasenihnliches Destruktionsmuster mit
osteolytischer Komponente (Pfeilleim linken Bild).
Diese osteolytische Komponente ist in der MRT-Aufnahme als deutliche

Signalinhomogenitit zu erkennen (r echts).

Abb. 3-75:  kavernsses Himangiom (M.Nr.: 91/4074)

Auf dieser Aufnahme tritt die oben beschriebene Morphologie noch deutlicher in den
Vordergrund (Pfeil).
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Abb. 3-76:  kavernsses Himangiom (M.-Nr.: 2003/1075, links: Rontgenbild,
rechts. CT-Aufnahme)

Im Gegensatz zu den vorigen Abbildungen zeichnet sich diese Lasion durch einen
ausgedehnten exophytischen Anteil aus. Das Rontgenbild zeigt eine sehr ausgedehnte
blasige Umstrukturierung des Os iliums durch einen offenbar langsam expansiven
Prozess, der vom Markraum ausgeht (links).

In dem transversalen CT-Schnitt wird erkennbar, dass der Tumor offenbar keinen
wirklichen extrapssiren Anteil besitzt, sondern durch almahliche Expansion die
originare Kortikalis allmahlich umstrukturiert und aufgetrieben hat. Die Lasion geht
kontinuierlich vom Markraum des Osiliumsin den ausgedehnten vorgewsl bten
exophytischen Antell iiber, wird dort jedoch von einer zarten Knochenschale begrenzt.

Im Inneren induziert die Lasion eine feintrabekuldre Knochenneubildung (r echts).
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Abb. 3-77:  kavernos-kapillares Himangiom (M.-Nr.: 99/1713,
links: Makrophotographie, rechts. K ontaktradiographie)

Auf dem makroskopischen Bild sieht man ein ventrales Becken-Teilresektionspraparat
mit Symphyse und Auftreibung des Os pubis. Auf der Sigeschnittflache sieht man einen
maximal 5 cm breiten und 9 cm langen, polycystischen Tumor mit zahlreichen Septen
und blutgefiillten Hohlrdumen (links).

Auf der Kontaktradiographie erkennt man die Ausdehnung und die Destruktion der

Lasion mit blasiger Komponente (rechts).
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ADbb. 3-78 (oben):  epitheloides Himangiom (M.-Nr.: 2001/1913)
Abb. 3-79: kavernoses Hamangiom (M.-Nr.: 2000/3525,
rechts: MRT-Aufnahme (T1), unten: Angiographie)

Der transversale CT-Schnitt des Os sacrums zeigt eine osteol ytische Lasion mit
zystischer Komponente, die durch Septenbildung voneinander getrennt sind (oben).
Ein anderes Himangiom in diesem Bereich stellt sich in der T1-gewichteten MRT-
Aufnahme hypointens dar (rechts). Nach Zugabe von Kontrastmittel zeigt sich eine
deutliche Anschoppung im Tumorbereich (unten).
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4 DISKUSSION

Die GefaBllasionen im Skelettsystem bieten ein breites Spektrum pathol ogischer
Entitaten, die von benignen Neoplasien (z.B. Himangiom) tiber intermediir malignen
(z.B. Hamangioendotheliom) mit der Fahigkeit zur Metastasierung bis hin zu
hochmalignen Tumoren mit ausgiebiger Metastasierung und geringer Uberlebensrate
(z.B. Angiosarkom) reichen. Ahnlichkeiten sowohl im radiologischen, als auch im
histol ogischen Erscheinungsbild (z.B. Gefaflkomponente, reaktive
Knochenveranderungen) machen eine Differenzierung zum Teil kompliziert.
Insbesondere die Abgrenzung zu den malignen vasogenen Tumoren ist teilweise
schwierig, so dass die histomorphol ogische Beurteilung dieser Tumore zur
Diagnosestellung alein oft nicht ausreicht und erst unter Beriicksichtigung des

klinischen Verlaufs eine Zuordnung erfolgen kann.

In der vorliegenden Dissertation sind 170 Himangiome des Hamburger
Knochentumorregisters untersucht worden. Es handelt sich dabei um Fille, dieim
Zeitraum von 1977 bis 2004, also in 27 Jahren, untersucht wurden. Bei den priméaren
Knochentumoren des Hamburger Knochentumorregisters macht dies eine Haufigkeit

von 1,2% aus.
In der Literatur belaufen sich die Angaben iiber die Haufigkeit von Hamangiomen auf

ca. 1% der primaren Knochentumoren und ca. 5% der benignen Knochentumoren
[64,83].
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Tab. 4-1: Haufigkeit des Himangioms im Hamburger Knochentumorregister und
in der Literatur in Prozent [64,87,109]

prim. KT 1,2 1,3 0,8 0,85
benigne KT 3,2 4,6 2 1,89

Der jiingste Patient mit einem Hamangiom in unserem Kollektiv war 1 Jahr alt, der
alteste Patient war 86 Jahre alt. Die Mehrzahl der Fille trat in der fiinften (22%) und in
der vierten (18%) Lebensdekade auf. Es waren von der ersten bis zur neunten

L ebensdekade Fille vertreten, die mit Ausnahme der zweiten Lebensdekade einen
kontinuierlichen Anstieg bis zur fiinften Lebensdekade zeigten mit anschlielendem
kontinuierlichen Abfall bis zur neunten Lebensdekade (s. Tabelle 3-1).

Mirrabeschreibt keine spezifische Alterspravalenz. In seinem Kollektiv von 174 Fillen
befinden sich 75% der Patienten zwischen dem 20. und 60. Lebengjahr, wobel die fiinfte
L ebensdekade mit 25% tiberdurchschnittlich vertreten ist. Die Alterspyramide zeigt eine
ahnliche Verteilung wie die des Hamburger Kollektivs [81].

Auch Dorfman et al. sehen eine weite Streuung der Altersverteilung zwischen der ersten
und der achten Lebensdekade, mit ca. 70% der gestellten Diagnosen zwischen dem 30.
und dem 60. Lebensjahr [25].

Dahlins Kollektiv von 108 Hamangiomen zeigt ahnliche Beobachtungen wie die oben
beschriebenen. Der Grofiteil der diagnostizierten Himangiome liegt zwischen 30 und 60

Jahren, mit einem tiberdurchschnittlichen Anteil in der fiinften Lebensdekade [64].

Lediglich beim Kollektiv von Campanacci et al. zeigt sich eine andere Verteilung mit

einem Haupterkrankungsgipfel in der vierten Lebensdekade [14].
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Grafik 4-1: Vergleich der Altersverteilung der einzelnen Kollektivein
L ebensdekaden

Bel den untersuchten Fillen des Hamburger Knochentumorregisters lag eine Dominanz

des weiblichen Geschlechts vor. In 56% der Fille waren Frauen betroffen.

In der Literatur gibt es verschiedene Angaben iiber die Geschlechtsverteilung. Dorfman
et a. beschreiben keine klare Geschlechtspradilektion, beobachten aber in manchen
Kollektiven eine Verteilung zugunsten des weiblichen Geschlechts [25]. Die meisten
Autoren hingegen beschreiben eine klare Dominanz des weiblichen Geschlechts, was
auch unseren Beobachtungen entspricht.

98



Diskussion

In Mirras Kollektiv zeigte sich ein dhnliches Verteilungsmuster mit Dominanz des
weiblichen Geschlechts (62%) gegeniiber dem mannlichen (38%) [81].

Ein gleiches Ergebnis beschreibt auch Campanacci (Frauen: 63%;Ménner: 37%) [14].

In Dahlins Kollektiv von 108 Hamangiomen ergibt sich eine Verteilung zugunsten der
Frauen (61%) gegeniiber den Mannern (39%) [64].
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Grafik 4-2: Vergleich der Geschlechtsverteilung der einzelnen Kollektive
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Bel den 170 Fillen des Hamburger Knochentumorregisters waren 56 am Schidel und
42 an der Wirbelsiule gelegen. Dies entspricht einem Prozentanteil von 58%. Am
Schidel entfielen die meisten Fille auf die Kalotte (73%), 9% auf die Maxilla und 4%
auf die Mandibula. An der Wirbelsiule waren die Brust- (41%) und die
Lendenwirbelsiule (45%) am haufigsten betroffen. Lediglich 7% manifestierten sich an

der Halswirbelsiule.

In der Literatur werden entsprechend unseren Ergebnissen der Schidel und die
Wirbelsdule als haufigste Pradilektionsstellen genannt [26].

Hamangiome der Kalotte erfassen meist Stirn- und Scheitelregion [81], im Kiefer-,
Gesichtsbereich sind die Mandibula, das Jochbein, die Maxilla und die Nasenbeine
fiihrend [49].

In Mirras Kollektiv finden sich 47% aller Fille am Schiadel. Davon betreffen 34% die
Kalotte, 7% die Mandibula und 6% die Maxilla. Die Wirbelsiule ist mit 28% der
zweithaufigste Lokalisationsort der Himangiome, wobei primir die Brustwirbelsiule
(18%) vor der Lendenwirbelsiule (7%) und der Halswirbelsiule (3%) betroffen ist [81].

In Dahlins Kollektiv mit 108 Hamangiomen zeigte sich ebenfalls die als typisch
beschriebene Verteilung der Himangiome. 56 der Fille (52%) waren am Schidel
gelegen, davon betrafen 43 Fille die Ka otte (40%), 8 Fille (7%) den Oberkiefer und 5
Fille den Unterkiefer (5%). Auch bel diesem Kollektiv war die Wirbelsiule mit 28
Fillen (26%) zweithaufigste Pradilektionsstelle. Diese verteilten sich mit 18 Fillen
(17%) auf die Brustwirbelsiule, 6 Fillen (6%) auf die Halswirbelsiule und 4 Fillen
(4%) auf die Lendenwirbelsiule [64].

Bei Campanacci hingegen ist die Wirbelsiule mit 38% (14 Fille) erster
Pradilektionsort, wobei 11 Fille (30%) auf die Brustwirbelsiule und 3 Fille (8%) auf
die Lendenwirbelsiule entfallen. Die Halswirbelsiule ist nicht betroffen. Am Schadel
finden sich 3 Fille (8%) an der Kalotte [14].
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Grafik 4-3: Lokalisationsverteilung der Hauptpradilektionsstellen des Himangioms
im Hamburger Knochentumorregister im Vergleich mit der Literatur
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Tab. 4-2: Verteilung der Fallzahl Himangiome an den Hauptpradilektionsstellen

im Vergleich

Schadel 56 47 51,9 8,1
Kalotte 41 34 39,8 8,1
Mandibula 2 7 7,4 0
Maxilla 5 6 4,6 0
Wirbelsaule 42 28 26 37,8
HWS 3 3 3,7 0
BWS 17 18 16,6 29,7
LWS 19 7 3,7 8,1

Im Hamburger Kollektiv war am Schidel in 8 Fillen und an der Wirbelsiule in 3 Fillen

eine genaue Lokalisationsbestimmung nicht mehr maéglich.

Aus der Tabelle ldsst sich entnehmen, dass die in der Literatur beschriebenen Kollektive
im Wesentlichen mit dem unseren iibereinstimmen [64,81]. Man erkennt eine relativ
homogene Verteilung in den einzelnen Lokalisationen. Lediglich das Kollektiv von
Campanacci zeigt eine ,,umgedrehte Verteilung hinsichtlich der Pradilektion Schadel
und Wirbelsiule [14].
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In den anderen Skelettabschnitten ist das Himangiom eher selten vertreten.
In unserem Kollektiv waren an der oberen Extremitit 13 Fille und an der unteren
Extremitit 36 Fille vertreten. Dies entspricht 28%.

Die Literatur beschreibt eine haufigere Inzidenz fiir die untere Extremitit gegentiiber der
oberen [49]. An den langen Rohrenknochen des Korpers sind die Himangiome
erfahrungsgemal tiberwiegend meta-diaphysir gelegen [22,35]. Das Becken sowie
andere Knochen des Korpers (z.B. Becken, Rippen, Klavikula, Skapulaetc.) sind
hingegen Rarititen [10,25,26,35,41,42,59,62,64,69,81,83,91,99,109,112,126,135].

In Mirras Kollektiv sind 16% der 174 Hamangiome an der unteren Extremitit und 5%
an der oberen gelegen. Der groBite Teil ist diaphysir und metaphysir lokalisiert. ES
folgen das Becken und die Rippen mit jeweils 2%, die Skapula, die Klavikula und das

Os sacrum mit jeweils unter einem Prozent [81].

Bel den 108 Hamangiomen in Dahlins Kollektiv zeigt sich ebenfalls eine Dominanz der
unteren Extremitit. Hier sind 11% aller Himangiome gelegen. Die obere Extremitit ist
mit 3% genauso selten betroffen wie das Becken und die Rippen. An der Scapula finden
sich 2% und an der Clavicula 1% der Fille [64].

Bel Campanacci iiberwiegt auch die untere Extremitit mit einem Anteil von 12%. Die

obere Extremitit ist mit 5% beteiligt. 2% finden sich am Os sacrum und 1% an den
Rippen [14].
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Grafik 4-4: Vergleich der Himangiomverteilung am iibrigen Skelett Kollektiv
Hamburg und Literatur
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Kaleem et al. trugen in ihrem Riickblick der englischen Literatur 109 Fille von
Hamangiomen zusammen, die ausschlie3lich die Extremititen betrafen. Nicht alle Fille
waren mit kompletten Datensatz iiberliefert. Doch zeigt sich auch hier eine Dominanz
der unteren Extremitat mit 73% gegeniiber der oberen Extremitit mit 27%. Am meisten
betroffen war die Tibiamit 29 Fillen, gefolgt vom Femur (17 Fille) und Humerus, Ulna
und Fibula (jewells 11 Fille), Radius (4 Fille) [59].

Im Hamburger Kollektiv entfallen von den 49 ausschlief3lich an den
Extremititenknochen (inkl. Schultergiirtel) gelegenen Fille 26% auf die obere und 74%
auf die untere Extremitat.

Hier entfielen die meisten Fille auf den Femur (13 Fille) und Tibia (11 Fille). Die
Fibulawar mit 5 Fillen am dritthaufigsten betroffen, gefolgt von der Ulna (3 Fille) und
dem Humerus und Radius mit je 2 Fillen. Der Rest verteilt sich auf den Schultergiirtel,
das Hand- und FuB3skelett.

Kaleem et al. konnten in 69 Fillen auch die genaue Lokalisation ermitteln. Hier waren
die Diaphyse mit 33 Fillen (48%) und die Metadiaphyse in 21 Fillen (30%) fithrend
[59].

In unserem Kollektiv wurde eine meta-epiphysire Lage in ca. 60% der Fille gefunden.

Der Rest der Fille befand sich in einer teils meta-diaphysiren oder reinen diaphysiren

Lage.
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Grafik 4-5. Vergleich der Hauptprédilektion an den Extremitiatenknochen zwischen

dem Hamburger Knochentumorregister und dem Kollektiv Kaleem et al.

Diein der Literatur al's am haufigsten vorkommend beschriebene Entitit des
Hamangiomsist die vom kavernssen Typ [26,34,42,64]. Dabel wird der
Schadelknochen als Hauptprédilektionsstelle angegeben [26,34,42], prinzipiell konnen
aber alle Skelettabschnitte befallen werden. Himangiome vom kapillaren Typ zéhlen
neben den kavernosen zu den meist diagnostizierten Himangiomen [26,64].

Kapillare Himangiome manifestieren sich vorzugsweise an den Rohrenknochen, eine
Kombination aus beiden, also ein gemischt kavernés-kapillares Hamangiom, wird
tiberwiegend in den Wirbeln beobachtet [42,109].
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In unserem Patientenkollektiv von 170 Fillen von Himangiomen lagen in 58 Fillen
Angaben tiber die klinische Symptomatik der Patienten mit einem Hamangiom vor.
Auch hier wird zwischen den verschiedenen Aufstellungsorten unterschieden.

In 19 Fillen lagen Informationen tiber klinische Beschwerden im Schidelbereich vor. In
26% handelte es sich um einen Zufallsbefund, der ohne klinische Symptomatik im
Rahmen anderer Untersuchungen entdeckt wurde. Die hiufigste Angabe mit klinischen
Beschwerden waren Schmerzen (26%) und Schwellung (16%). In 11% traten
Schwellung und Schmerzen zusammen auf. In 16% der Fille machte sich das
Hamangiom durch neurol ogische Defizite bemerkbar. Hier traten sowohl Storung der
Feinmotorik als auch komplex-fokale Krampfanfille auf. Ein Himangiom im Bereich
des Nasenseptums fiel durch eine behinderte Nasenatmung auf.

Diese Beobachtungen decken sich mit den Angaben in der Literatur. Auch hier werden
Hamangiome haufig als Zufallsbefund angegeben
[25,26,42,63,64,81,83,101,109,132,133]. Als klinisches Beschwerdebild werden
ebenfalls Schwellung und Schmerzen genannt [64,81,83,109]. Allerdings wurden in der
Literatur die Stérung der Feinmotorik und das Auftreten von komplex-fokalen
Krampfanfillen nicht erwahnt.

In 18 Fillen wurden Angaben tiber klinische Beschwerden im Bereich der Wirbelsiule
gemacht. Hier wurden neurol ogische Defizite (33%), Schmerzen (28%) und eine

K ombination aus beiden (11%) am haufigsten genannt. In ebenfalls 11% trat eine
Fraktur auf und in 17% handelte es sich um einen Zufallsbefund. Das neurologische
Defizit duB3erte sich vor allem als inkompletter oder progressiver Querschnitt.

Gerade bei den Haimangiomen der Wirbelsiule werden in der Literatur immer wieder
neurol ogische Auffalligkeiten beschrieben [5,14,25,26,42,43,63,81,83,109,132].

Bel den restlichen 21 Fillen, die sich an den tibrigen Skel ettabschnitten manifestierten,
waren auch hier vor allen Schmerzen (57%) z.T. in Verbindung mit Schwellung (10%)
fiihrend. In 4 Fillen wurde das Hamangiom durch Frakturen auffallig (Lendenwirbel,
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Rippe, Femur und Tibia). In 24% wurde auch hier das Himangiom durch zuféllige
Untersuchungen entdeckt.

Auch diese Beobachtungen decken sich mit den Angaben in der Literatur
[1,25,26,42,59,64,81,83,109].

Dorfman et a. geben in ihrem Kollektiv eine Dominanz des kavernosen Typsim
Schadelbereich und die des kapillaren Himangioms in den Wirbeln an [26].

Zu einem gleichen Ergebnissen kommen auch Freyschmidt et al. [42].

Schajowicz sieht ebenfalls eine Dominanz des kavernosen Typs an der Schiadelregion
und die des kapillaren an den langen Rohrenknochen. Die gemischten kavernss-
kapillaren Hamangiome sitzen nach seiner Erfahrung vorwiegend in den Wirbelknochen
[109].

Hierbei fillt auf, dass die Himangiome mit epithel oidzelligem Charakter gar nicht
erwihnt werden. Auf diese Problematik wird spiter noch eingegangen.

Im Hamburger Knochentumorregister ist bel den Himangiomen die am meisten
vorkommende Entitit die des kavernoses Typs mit 105 Fallen (62%). Esfolgen die
gemischt kapilldr-kaverngsen Hamangiome mit 36 Fillen (21%), die epitheloiden mit
12 (7%) und die kapillaren Himangiome mit 11 Fillen (7%). Ein arteriovenises, eine
gemischt kapillar-epithel oides und ein Spindelzell-Hamangiom waren lediglich
Einzelfille. In zwei Fillen handelte es sich um eine radiol ogische Beurteilung.

Bel den 56 Hamangiomen am Schiadel waren 42 kavernose und 12 gemischt kapillar-
kavernose Hamangiome. Von den letzen beiden war eines kapillar und eines nicht
klassifizierbar.

Auch an der Wirbelsiule mit 42 Féllen dominierte der kavernose Typ mit 24 Fallen
gegeniiber dem gemischt kapillar-kavernosen Typ mit 12 Fillen. Epitheloide
Hamangiome traten in drel Fillen und kapillare Himangiome in einem Fall auf. In zwei

Fillen konnte keine genaue Differenzierung vorgenommen werden.
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Im Extremitatenbereich sind insgesamt 49 Hamangiome gelegen, davon sind 21
kavernssen Typs, 9 gemischten, 8 epitheloiden und 7 kapillaren Typs. Weiterhin traten
ein gemischt kapillar-epithel oides, ein arteriovendses und ein Spindel zell-Hamangiom

auf. In einem Fall konnte keine Klassifizierung vorgenommen werden.

Auch wenn der kavernose Typ in allen Lokalisationen vorherrschend zu sein scheint, ist
dies wahrscheinlich durch seine generelle Dominanz zu erklaren. Doch findet sich mit
Ausnahme des Schidels eine relative Zunahme der anderen Entititen am Gesamtskel ett.
So steigen doch z.B. der Anteil der gemischten kapillar-kavernésen Haimangiome an der
Wirbelsiule und der Anteil der epitheloiden oder auch kapillaren Himangiomeim
Extremititenbereich deutlich an.

Ein Riickblick in der englischen Literatur und eine Studie der Mayo Clinic zeigen bel

den epithel oiden Hamangiomen eine Praferenz der unteren Extremitit [132].

Diese gemachten Beobachtungen decken sich annihernd mit unseren Ergebnissen
[26,42,109], gerade im Hinblick auf die epitheloiden Hamangiome [132], die auch hier
trotz Vorkommen u.a. in der Wirbelsiule eine Dominanz fiir die Extremitéten zeigen.

In unserer Studie wurden die Hamangiome hinsichtlich ihrer Lokalisation radiol ogisch
unterschieden. Hier zeigte sich eine Ubereinstimmung mit der in der Literatur
beschriebenen Charakteristika [25,26,30,42,64,81,83,108,109].

Mikroskopisch erfolgte die Einteilung in die verschiedenen Entititen. Auch hier
entsprechen die histomorphol ogischen Ergebnisse weitgehend den Angaben in der
Literatur, wie siein dhnlich groB3en Kollektiven beschrieben wurden
[25,26,30,42,64,81,83,108,109].

Bel zwei Fillen beobachteten wir eine sogenannte papillare endotheliale Hyperplasie.
GroBe, weitlumige kavernose Hamangiome neigen sekundar zu Thrombosierungen und

Kalzifikationen, die die Gefaf3zeichnung derart verandern konnen, dass das urspriinglich
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benigne Hamangiom als bosartige Neubildung falsch interpretiert werden kann [25].
Diese papillare endotheliale Hyperplasie wurde 1923 erstmals von Masson beschrieben
[79].

Es kann tiberall an jedem Blutgefafl des Korpers auftreten, Himangiome der Weichteile
miteinbeziehen oder sekundar bel einem praexistenten Himangiom entstehen. Meistens
betrifft es die Schadelregion oder oberflachliches Weichteilgewebe, seltener die
vaskularen Lasionen des Knochens. Die papillare endotheliale Hyperplasie kann so
prominent sein, dass das urspriingliche Hamangiom maskiert wird.

Papillare Proliferationen von plumpen Endothelzellen mit zenralen Fibrinabscheidungen
und hyaliner Matrix werden in der Regel gesehen. Eine Betrachtung mit geringer
Auflésung ist sehr wichtig, weil gerade so die papillaren Strukturen in den praexistenten
Gefafien beobachtet werden konnen mit der Tendenz zur Progression ins Gefalllumen.
Bel groBerer Auflosung scheinen die papillaren Zellproliferate im Gefafllumen zu
,.Sschwimmen. Die Zwischenraume konnen untereinander ein Netzwerk bilden ahnlich
anastomosierender Gefile, so dass zusammen mit den plumpen Endothelzellen ein
Angiosarkom vorgetauscht werden kann. Fibrin und kalzifizierende Nuklei konnen
ebenso anwesend sein wie sich organisierende Thromben assoziiert mit

inflammatorischem Infiltrat [22].

In 9 Fillen des Hamburger Knochentumorregisters findet sich eine histologisch
nachwei sbare Mineralisationsstorung. Aufgrund dieser Tatsache ergibt sich zumindest
der Verdacht auf eine sekundire (tumorinduzierte, sogenannte onkogene) Osteomalazie.
Leider konnten in diesen Fillen keine Laborwerte ermittelt werden.

In der Literatur wird beschrieben, dass Skelett- oder Weichteiltumoren, wie z.B. das
Hamangiom, durchaus in der Lage sind, Osteomalazien mit Hypophosphatimie zu
verursachen. Allerdings herrscht hinsichtlich Atiologie und Pathogenese Unklarheit
[80]. Es wird angenommen, dass die Geschwulst eine hormonihnliche Substanz bildet,

die entweder auf den Knochen, auf den Darm oder auf die Phosphatriickresorption in
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den Nierentubuli wirkt. Begriindet wird dies durch eine Erhéhung der renalen
Phosphatclearance und dementsprechender Hypophosphatiamie. Folge ist die oben
beschriebene Osteomalazie. Eine andere Uberlegung wire, dass der Tumor in der Lage
ist, eine Substanz zu bilden, die als Vitamin-D-Antagonist wirkt.

Diese tumorinduzierten Osteomalazien, die mit einer Hypophosphatiamie einhergehen,
sind sicherlich Raritaten. Sollte sich aber hinsichtlich ihrer Ursache keine konkrete
Erklarung finden, wird zu einer gezielten Suche nach eben solchen Tumoren geraten
[35].

Ein weiteres Phanomen hinsichtlich des Himangioms ist sein Auftreten in oder kurz
nach der Schwangerschaft. Leider konnten im Hamburger Knochentumorregister dazu
keine Daten oder Hinweise ermittelt werden. Mehrere Fille sind in der Literatur
erwahnt [58,104].

Freyschmidt et al. sind der Meinung, dass immunhistol ogische Untersuchungen bei
Hamangiomen, im Gegensatz zu Hamangioendotheliomen und Hamangiosarkomen,
keine Rolle spielen, da die vaskulare Natur dieser Tumoren auch in der Nadelbiopsie

gut zu erkennen sind [42].

Sowohl ein Blick in die Literatur als auch unsere Untersuchungen zeigen, dass die
Immunhistochemie gerade im Hinblick auf die Differenzierung zwischen benignen und
malignen Ladsionen ein entscheidener Faktor sein und zur Entschei dungsfindung
beitragen kann [22,37,89,95].

Bel 12 Fillen des Hamburger Knochentumorregisters wurde die Diagnose eines

epithel oiden Hamangioms, in einem Fall die eines gemischt kapillar-epitheloiden und in
einem Fall die eines Spindelzell-Hamangioms gestellt. In diesen Fillen wurde in 80%
eine erganzende Immunhistochemie durchgefiihrt. Diese zeigte in erwartungsgemal
100% der Fille eine positive Reaktion gegen die Endothelmarker CD31 und CD34.
Zusitzlich zeigt sich eine gegen smooth-muscle-Actin positive Reaktion von
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perizytiren Zellen in der Gefalperipherie. Mit dem Proliferationsmarker Ki-67 (MIB)
reagierten nur ganz vereinzelt Endothel zellkerne positiv (5% bis max. 10%).

Das Ki-67 ist ein proliferationsassoziiertes Kernprotein, das in den aktiven Phasen des
Zdllzyklus (G1, S, G2 und M-Phase) und nicht in der GO-Phase exprimiert wird [46,47].
Mit dem gegen dieses Protein gerichteten mononuklearen Antikorper MIB-1 ist eine
Quantifizierung proliferierender Zellen moglich. Werden diese positiv reagierenden
Zellen in Relation zur Gesamtzellzahl gesetzt, erhilt man die Wachstumsfraktion einer
Tumorzellpopulation [113].

Gegen ein sogenanntes epithel oi des Himangioendotheliom im engeren Sinne sprach
u.a der Differenzierungsgrad des Tumors mit Gliederung in Endothel und Perizyten,
der mit der Immunhistochemie eindeutig nachgewiesen werden konnte. Auch aufgrund
der niedrigen Proliferationsaktivitit ergab sich kein Anhalt fiir eine maligne Lasion,
zeigte sich an zahlreichen Untersuchungen an unterschiedlichen Tumorentititen eine
Korrelation zwischen der Wachstumsfraktion und dem histologischen Grading
[1,17,85].

Beziiglich der Einteilung und Unterscheidung von einzelnen Hamangiomentitaten
herrscht nicht nur Diskussionsbedarf, sondern auch Uneinigkeit mit der
Tumorbezeichnung des Hamangioms al's solcher.

Die WHO-Definition spricht von einer ,,Lasion” und nicht von einem Tumor. Eine
Meinung ist, dass Himangiome auf dem Boden einer |okalen venssen Stase entstehen
[4,71].

Nach Dahlins Auffassung entsprechen zufillig entdeckte Hamangiome, die ja sowohl
radiologisch als auch bei der Autopsie gefunden werden, eher Teleangiektasien und
weniger echten Gefafneubildungen [64]. Aufgrund des relativ groien Fettgehaltsin
Hamangiomen wird bel diesen asymptomatischen Hamangiomen eine V akatektasie von
Gefiflen bei isolierter ,,Wirbelkdrperosteoporose diskutiert. Diese kann langfristig
durch eine arterielle Durchblutungsstérung bedingt sein, die mit einem Missmatch im

Knochenremodeling einhergeht.
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Das wiirde allerdings hei3en, dass diese Himangiome sekundar reaktiv auf dem Boden
lokaler Gewebeveranderungen entstehen wiirden und ihnen der Charakter einer wahren

Neoplasie abgesprochen wiirde.

Auch Campanacci unterscheidet diese asymptomatischen Hamangiome von den
symptomatischen, klinisch auffalligen Hamangiomen und bezeichnet sie als senile
tel eangi ektati sche vertebrale Foci [14].

Unterstiitzt wird diese Auffassung, dass man statistisch in ca. 1% aller

Wirbel siulenrontgenaufnahmen ein Hamangiom entdeckt [35,64]. Daher wiirde diese
Tatsache und das zunehmende Auftreten mit ansteigendem Lebensalter gegen die
Einordnung von Hamangiomen als echte Geschwulst sprechen, sondern eher fiir die
oben angesprochene Fehlentwicklung von Gefaien entweder auf idiopathischer Basis

oder als Antwort auf einen priméren pathol ogischen Knochenprozess [42].

Auch herrscht in der Literatur Uneinigkeit dariiber, dass sich kapillare Himangiome
aufgrund des VVorkommens von Mischtypen zu kavernésen Formen weiterentwickeln
konnen [42].

Nomenklatur, histologische und klinische Definitionen dieser insgesamt doch sehr
seltenen Gefafitumoren sind bis heute uneinheitlich und verwirrend. Insbesondere die
epithel oiden Tumoren werden aufgrund ihrer ungewdnlichen Morphologie, der wenig
verstandenen Histogenese und ihrer schwer vorauszusehenden Prognose in der Literatur
kontrovers diskutiert und bereiten in der Klassifikation Schwierigkeiten.

Tumoren mit Endothelzellen vom epithel oiden Charakter sind schon seit langem
bekannt. 1943 definierte Stout die Kriterien fiir maligne Gefaitumore, die er as
,,Hamangioendotheliome'* bezeichnete [114]. Eingefiihrt wurde der Begriff jedoch von
Mallory 1908. Er beschrieb damit rein deskriptiv Tumoren, die ihren Ursprung vom
Endothel der Blutgefifie nahmen und diese imitierten [75]. Seit Stouts Publikation

zeigten jedoch auch benigne Tumoren ein dhnliches histomorphologisches Bild. Esist
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daher anzunehmen, dass viele dieser benignen Tumoren félschlicherweise der malignen
V ariante zugeschrieben wurden (s.unten).

1979 fiihrten Rosai et a. den Begriff der ,,histiozytoiden Himangiome* al's einen neuen
Uberbegriff zur Klassifikation bis dahin beschriebener verschiedener Angiome ein
[102,103]. Sie waren der Auffassung, dass der histiozytoide Charakter der Tumorzellen
keiner speziellen Entitat zugeordnet werden konnte, sondern unterschiedliches
Verhalten hinsichtlich der Prognose zeigte [102,103]. Weiss und Enzinger stimmten mit
Rosal et a. Einschitzung iiberein, als sie 1982 den Begriff ,,epithel oides
Hamangioendotheliom™ pragten. Sie beschrieben damit einen morphol ogisch und
Klinisch epithel oiden Tumor mit dem Potential zur malignen Entartung [127]. Der
Begriff des Himangioendothelioms wurde deshalb gewahlt, da einzelne Tumoren ihres
Kollektivs biologisch maligne waren, aber einen indolenteren Verlauf alsdie
konventionellen Angiosarkome zeigten. Weiss und Enzinger nahmen an, dass manche
Tumore bel Rosal et a. dem von ihnen beschriebenen epithel oidem
Hamangioendotheliom entsprechen konnten [127]. Viele Pathologen entsprachen der
Meinung von Weiss und Enzinger und epithel oide Hamangioendotheliome sind in
vielen Geweben beschrieben worden. Interessanterweise wurden diese Tumoren vorher
verschiedenen Entititen zugeordnet. Ihre histomorphol ogischen Ahnlichkeiten sind vor
der Publikation von Weiss und Enzinger nicht erkannt oder beriicksichtigt worden
[127]. 1986 veroffentlichten Weiss und Enzinger einen Artikel, in dem sieiiber ihre
Erfahrungen mit epithel oiden Hamangioendotheliomen berichteten und die
morphologischen Kriterien zur Unterscheidung zwischen benignen (epitheloides
Hamangiom) und malignen (epithel oides Angiosarkom) epithel oiden Tumoren
beschrieben [128]. Auch Rosai referierte iber die Gefafitumoren [104]. Im gleichen Jahr
publizierten Tsuneyoshi et al. eine Studie mit 29 epithel oiden Hamangioendotheliomen
[124]. Dieser Bericht setzte eine Diskussion in Gang, die im American Journal of
Surgical Pathology gefiihrt wurde [27,105,130]. Rosai et al. vertraten die Meinung, dass
hi stiozytoi des Himangiom und das epithel oide Hiamangi oendotheliom der gleichen

Entitit entsprachen [105]. Weiss und Enzinger und Dorfman et a. widersprachen mit
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der Auffassung, dass diese Neoplasmen sich hinsichtlich Histologie und biologischem
Verhalten unterscheiden wiirden [27,130].

Seitdem versffentlichten beide Parteien ihre Uberzeugungen in eigenen Fachbiichern
[30,106]. Letzlich wurde das Konzept von Weiss und Enzinger in der WHO-
Klassifikation formuliert und als neue Nomenklatur anerkannt [131].

Die Klassifikation der intrapssiren epithel oiden Gefafitumoren bleibt ein Thema der
Kontroverse. 1993 veréffentlichten O’Connell einen Artikel, in dem sie die frither
gestellten Diagnosen in Frage stellten. Nach ihrer Meinung waren viele Tumoren, die
als low-grade Hamangi oendotheliome klassifiziert wurden, eher dem benignen

epithel oiden Hamangiomen zuzuordnen [89]. Seit dieser Publikation wurde der
Terminus Hamangioendotheliom in Bezug auf vaskulare Tumoren des Knochens
vermieden. Hier bestand hinsichtlich der Klassifikationskriterien weiterhin
Klarungsbedarf. Dies wurde auch durch die unzulangliche Einstufung der Tumoren in
den Fachbiichern bedingt [25,64,81,106,108,109]. Viele dieser Fachbiicher erwihnten
nicht einmal die Existenz von drei Subtypen der endothelialen Neoplasmen mit

epithel oiden Charakter als eigene Enitaten im Knochen [25,64,81,106,108,109]. Daher
ist es nicht tiberraschend, dass epithel oide Himangiome weiterhin Konfusion
hervorrufen und al's epithel oide Hamangi oendotheliome oder andere Arten von
vaskuliren Sarkomen fehlklassifiziert werden [2,7,11,16,28].

Ahnlich verhilt es sich mit dem Spindelzell-Himangioendotheliom. Es wurde 1986
erstmals al's niedrig-malignes Angiosarkom beschrieben [129] Verantwortlich dafiir war
sein haufig multizentrisches VVorkommen, sowie das A uftreten wiederholter
Lokalrezidive. Sogar die Entstehung von Metastasen ist beschrieben worden [129].
Allerdings wurde in einer retrospektiven Betrachtung klar, dass der einzige
beschriebene metastasierende Fall sich in Wirklichkeit als ein strahleninduziertes
Sarkom erwies [95]. Die Lokalrezidive sind wohl eher dem multizentrischen Auftreten

und der Assoziation mit reaktiven und hamartomatésen Veranderungen zuzuschreiben.
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Letztlich zeigen sich diese Erkenntnisse dafiir verantwortlich, dass eine Umbenennung
in Spindel zell-Hamangi om vorgeschlagen und iibernommen wurde [80,95].

Auf die Unterscheidung zwischen epithel oidem Hamangiom und epitheloiden
Hamangioendotheliom ist schon in der Einleitung bei den moglichen
Differentialdiagnosen eingegangen worden (s. 1.3.7). Hier wird das Thema anhand einer
tabellarischen Gegeniiberstellung nochmal aufgegriffen:

Tab. 4-3: epitheloides Hamangiom vs. epitheloides Hamangioendotheliom

epitheloides
epithel oides Himangiom Hamangioendotheliom
lobulédre Architektur diffuses Wachstum
gut umschrieben infiltrativ
wenig Atypien,geringe Kernpolymorphien,
GroBenvariationen GroBenvariationen
wenige grole freie zytoplasmatische Vakuolen, mit z.T.
Vakuolen Erythrozyten,
abortive GefaBlumina
eosinophiles Zytoplasma eosinophiles Zytoplasma mit
fibros-myxoider oder hyaliner-
chondroider
Matrix

Ein Blick in die Literatur zeigt, dass viele friiher falschlicherweise der malignen
V ariante zugeschriebenen Gefaitumoren anhand von eindeutig festgelegten Kriterien

retrospektiv reklassifiziert werden konnten. O’Connell et al. identifizierten 36 Patienten
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mit einem priméaren intraossiren Gefaitumor. Von diesem Kollektiv sind 11 Tumore als
epithel oides Himangiom klassifiziert worden, drei davon wurden friiher als low-grade

Angiosarkom und eins als atypisches Himangiom eingeschitzt [89].

Weiterhin gehen O’Connell davon aus, dass in dem Kollektiv anderer Autoren, low-
grade Hamangioendotheliome sowohl vom histomorphologischen Bild, as auch
aufgrund des klinischen Verlaufs in Wirklichkeit epithel oiden Hamangiomen

entsprechen [89].

Ahnliche Vermutungen werden u.a. auch von Rosai und Mirra geiuBert, dass unter
einzelnen Kollektiven von low-grade Hamangioendotheliomen benigne epitheloide

Hamangiome sein konnten [15,81,102].

Perkins et a. analysierten 78 Fille mit der Diagnose Spindel zell-Hamangi oendotheliom.
Die Ergebnisse und die daraus folgenden Erkenntnisse sind etwas weiter oben bereits
erwahnt [95].

Durch die histol ogische und radiol ogische Analyse der im Zeitraum von 1977 bis 2004
eingegangenen Hamangiome ist es gelungen, ein groes Kollektiv von 170 Fillen von
Hamangiomen zu untersuchen. Es wurden insgesamt 50 Fille herausgefiltert, bel denen
die Diagnose Hamangiom aus verschiedenen Griinden am Ende dieser Studie geindert
wurde.

Auch wurde im Hamburger Knochentumorregister ein Fall nach den aktuellen Kriterien
reklassifiziert (M.-Nr.: 95/3669).

Die Fille von Himangiomen, die nach Abschluss der Studie im Hamburger

Knochentumorregister registriert sind, haben ihre Diagnosen nach dem derzeit
aktuellsten Wissenstand diese Entitit betreffend erhalten.
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5 ZUSAMMENFASSUNG

Im Zeitraum von 1977 bis 2004 waren im Hamburger Knochentumorregister 170 Fille
mit Hamangiom diagnostiziert worden. Dies macht 1,2% der priméaren und 3,2% der
benignen Knochentumore aus.

Radiologisch wird der Tumor je nach Lokalisation gesondert betrachtet. Der
osteolytische und z.T. sklerotische Charakter mit strahniger Strukturtransformation lasst
in der Regel die Diagnose Hamangiom vermuten.

Histologisch lasst sich das Hamangiom in mehrere Entitaten gliedern: Man
unterscheidet die weitlumige kavernose Form, die englumige kapillare Form, die
epitheloide, teilweise gro3zellige Form, die arteriovendse und die venose Form sowie
das Spindel zell-Hamangiom. Mischformen konnen vorkommen.

Die Studie zeigt, dass immunhistochemische Zusatzuntersuchungen die Trennung
zwischen benignen und malignen Formen erleichtern konnen.
Weiterhin wurde das Problem der in der Literatur strittigen Klassifikationskriterien

aufgegriffen und ein Uberblick iiber die aktuellen Standards verschafft.

Bel der retrospektiven Analyse von urspriinglich 220 Fillen wurden 50 Fille am Ende
der Studie ausgeschlossen. Davon waren 32 falsch codiert und 16 Fille aufgrund
schlechter Biopsiequalitit aus der Serie ausgeschlossen worden. Lediglich zwei Fille
wurden neu klassifiziert (solitire Knochenzyste bzw. fibrose Dysplasi€), was alerdings
keine therapeutischen Konsequenzen nach sich zieht. Ein Fall wurde nach den aktuellen
Kriterien reklassifiziert.
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Die Fille von Himangiomen, die nach Abschluss der Studie im Hamburger
Knochentumorregister registriert sind, haben ihre Diagnosen nach dem derzeit
aktuellsten Wissenstand diese Entitit betreffend erhalten.
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