Zertifizierte Fortbildung

Die pigmentierte
villonodulare Synovialitis

Eine seltene proliferative Gelenkerkrankung
von erheblicher therapeutischer Konsequenz

H.R.DURR

Die pigmentierte villonodulare
Synovialitis ist eine oftmals
uberraschende Diagnose bei
isolierten nodularen oder
diffusen Schwellungen der
Sehnenscheiden oder Gelenke.
Eine friihe operative Therapie
und adjuvante Verfahren
konnen die teils beachtlichen
Rezidivquoten deutlich senken.

ie pigmentierte villonodulire
D Synovialitis (PVS) ist eine selte-

ne proliferative Erkrankung der
Synovialis zumeist jiingerer Patienten.
Haupterkrankungsalter ist das dritte und
vierte Lebensjahrzehnt (Abb. 1). Mégli-
che Lokalisationen sind, meist mono-
lokulir, grofle und kleine Gelenke, Seh-
nenscheiden und Bursen. Die am hiu-
figsten befallene Region ist dabei das
Kniegelenk. Die Inzidenz wird in der
Literatur mit zirka 1,8 Fillen pro Million
Einwohner pro Jahr angegeben; aufgrund
einer betrichtlichen Anzahl nicht regis-
trierter Fille diirfte sie jedoch deutlich
héher liegen. Aus nicht bekannter Ursa-
che kommt es zu einer entziindlich im-
ponierenden, villssen Schwellung der
Synovialis mit histologisch nachweis-
baren und namensgebenden Himosiderin-
ablagerungen. Aufgrund der zusitzlich
vorhandenen multinukleiren Riesenzel-
len wurde und wird die Lision auch
unter dem Begriff ,tenosynovialer Riesen-
zelltumor® gefiithrt. Man unterscheidet
dabei eine oft vergleichsweise aggressiv
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Abbildung 1

Alters- und Geschlechtsverteilung von 148 Patienten mit
PVS aus einer retrospektiven DGOOC-Sammelstudie
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verlaufende diffuse Form (zirka zwei
Drittel aller Fille) von der manchmal
jahrelangen, langsam progredienten nodu-
liren Variante.

Klinik

Im Bereich der einer Palpation und In-
spektion gut zuginglichen Sehnen iiber-
wiegt die zumeist schmerzlose Schwel-
lung, die im Hand- und Fuflbereich iiber
Monate und manchmal Jahre hinweg
beobachtet wird und den Patienten letzt-
lich zum Arztbesuch fiihrt (Abb. 2a—b,
3a—b, 6a—c). Man tastet im Sehnenver-
lauf eine knotige Auftreibung, die auf-
grund ihrer Infiltration der tiefen Gewebe-
schichten bis in den Knochen hinein nur
miflig mobil sein kann. Diffuse Formen
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fithren oft zur erheblichen Auftreibung
der Sehne lings ihres Verlaufs bis unter
und durch Retinakula hinweg.

Im Gelenkbereich werden zumeist
Schmerzen iiber Monate hinweg ge-
schildert; im typischerweise betroffenen
Kniegelenk koénnen diese bei der nodu-
liren Variante durch Einklemmunggser-
scheinungen eine Meniskuslision vortiu-
schen. Da sich die noduliren Formen
typischerweise im Hoffa oder patellanah
im oberen Rezessus entwickeln, ist in vie-
len Fillen eine derbe, wenig bis gar nicht
verschiebliche Resistenz palpabel. Rezidi-
vierende Gelenkergiisse sind moglich.
Diffuse Formen fiihren hingegen primir
zu ausgedehnteren Gelenkschwellungen
und teilweise blutigen Gelenkergiissen
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Abbildungen 2a-b: MRT (a) und intraoperativer Befund (b) einer nodularen PVS bei einem 29-jahrigen Patienten mit seit Jahren
bestehender Schwellung, ausgehend von den rechten Peronealsehnen; typische eher derbe Konsistenz und Farbgebung des Befundes

(Abb. 4a—c, 5a—b). Der Verlauf idhnelt
dabei auch hinsichtlich der Schmerzsymp-
tomatik der rheumatoiden Arthritis.

Diagnostik

In vielen Fillen wird die PVS als Zufalls-
befund bei einer Arthroskopie oder der
Implantation einer Gelenkprothese fest-
gestellt. Richtungsweisend sind dabei zum
einen ein lokalisierter braungriinlicher,
eher derber, nodulirer Befund, der mehr
oder weniger gestielt aus der Synovialis
herauswichst oder eine diffuse, im Ver-
gleich zur reaktiven oder rheumatoiden
Arthritis weniger hellrote als vielmehr
dunkle, durch das Himosiderin griin,
manchmal auch durch Lipidablagerungen
gelblich tangierte Synovialitis. Eine His-
tologie ist zwingend notwendig.

Bei Verdacht auf PVS sind konven-
tionelle Réntgenaufnahmen durchzufiih-
ren, da in Analogie zum aggressiven Ver-
lauf einer rheumatoiden Arthritis auch
bei der PVS ein Einwachsen mit Destruk-
tion des Knochens vorliegen kann (Abb.
7a—Db). Dieses ist umso mehr wahrschein-
lich, je linger die Beschwerden bestehen.
Wichtigstes diagnostisches Verfahren ist
jedoch die MRT. Sie zeigt nicht nur die
Ausdehnung der Lision, sondern metho-
denspezifisch auch das Himosiderin im
Gewebe. Durch den hohen Eisenanteil
zeigt sich im Unterschied zu sonstigen
entziindlichen Lisionen der Synovialis
nicht nur in T1-, sondern auch in T2-
Sequenzen ein dunkles Signal.

ORTHOPADIE & RHEUMA 12007

Therapie

Standardtherapie

Einzelfallberichte von Kortikoidinjek-
tionen mit Heilung oder Stabilisierung
der Erkrankung sind bekannt, zum Teil
ist hier jedoch die Diagnose nicht histo-
logisch gesichert oder der Verlauf nur
kurzfristig beschrieben worden. Die
Standardtherapie der PVS ist die margi-
nale Resektion der Lision. Dies kann
bei lokalisierten Formen vergleichsweise

einfach durch eine Auslésung des pri-
paratorisch gut zu begrenzenden Tumors
aus dem umgebenden Gewebe, gegebe-
nenfalls verbunden mit einer Kiirettage
der zumeist kleineren Knochenlisionen
erreicht werden (Abb. 2a—b). Bei dif-
fusen Formen ist eine komplette Teno-
synovialektomie der betroffenen Region
notwendig — am Kniegelenk, je nach
Befund, gegebenenfalls sowohl von ven-
tral wie von dorsal. Ob diese im Einzel-
fall arthroskopisch durch einen versier-

Abbildungen 3a-b: Noduldrer Befall der Beugesehne
eines Fingers bei einer 36-jahrigen Patientin mit seit
einem Jahr progredienter Schwellung (a); die Lasion
beginnt den Knochen zu infiltrieren und wachst bis
zur Streckseite (b).
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Abbildungen ga-c: Resektionsbefund (a) und MRT (b/c) eines 60-jahrigen Patienten mit
seit flinf Jahren bestehenden Schmerzen im rechtem Schultergelenk: diffuse PVS des
Gelenks mit Ausdehnung nach subskapular, zirkuldar um das Schultergelenk, Iangs der
Bizepssehne, weit nach distal und intraossar vorwachsend; nach mehrzeitiger Operation
von drei Zugangen aus perkutane Nachbestrahlung; rezidivfrei bei bester Funktion tber

bisher zwei Jahre.

ten Operateur oder konventionell offen
erfolgt, ist abhingig von den Gegeben-
heiten. Generell zeigen arthroskopische
Verfahren das etwas hohere Rezidivri-
siko, wenngleich gerade am Kniegelenk
bestimmte Regionen, zum Beispiel an
den Meniskusbasen, besser arthrosko-
pisch erreicht werden kénnen. Hier
kann sich die Kombination von arthro-
skopischem und offenem Vorgehen vor-
teilhaft auswirken.

Wird die PVS als Zufallsbefund his-
tologisch nach einen Eingriff festgestellt,
zum Beispiel nach Implantation einer
Endoprothese, so ist zu kliren, ob wih-
rend des Eingriffs eine vollstindige Syno-

vialektomie erfolgte; gegebenenfalls muss
diese noch nachgeholt werden oder sich
ein adjuvantes Vorgehen anschliefSen.

Adjuvante Therapieverfahren

Aufgrund einer hohen Rezidivneigung
der diffusen Formen der PVS wurden in
Einzelserien von weniger als 20 Patienten
adjuvante Verfahren der Strahlentherapie
versucht. Sehr erfolgreich zeigte sich da-
bei die Radiosynoviorthese zum Beispiel
mit Yttrium-90, wie sie aus der Behand-
lung der rheumatoiden Arthritis bekannt
ist. Voraussetzung hierfiir ist allerdings
ein umschlossenes Gebiet, wie es sich
innerhalb der Gelenkkapsel aber nicht

lings von Sehnen findet. Typischerweise
wird zirka sechs Wochen nach der ope-
rativen Therapie in der nuklearmedizi-
nischen Abteilung eine Einzelinjektion
des 3-Strahlers durchgefiihre. Wichtig ist
es, zu diesem Zeitpunkt eine makrosko-
pisch vollstindige Entfernung der Lision
vorgenommen zu haben, da die §-Strah-
len wegen ihrer begrenzten Reichweite
groflere Tumormassen nicht durchdrin-
gen konnen. Das Verfahren ist prinzipi-
ell wiederholbar, die Ergebnisse sind sehr
erfolgversprechend. In der Literatur sind
Serien von zehn beziehungsweise elf Pa-
tienten mit Rezidiven bei ein beziechungs-
weise zwei Fillen beschrieben worden.
Eine konventionelle perkutane Strah-
lentherapie ist ebenfalls méglich. Auf-
grund des benignen Charakters der Li-
sion und den bekannten auch méglicher-
weise langfristig nachteiligen Folgen einer
Radiatio bleibt diese allerdings Einzelfil-
len vorbehalten, in denen die vollstindi-
ge Resektion nicht moglich ist oder zu
massiven Funktionsverlusten fiihren wiir-
de. Typischweise wird sie dann mit einer
im Vergleich zu malignen Lisionen redu-
zierten Dosis (zirka 30 Gy) durchgefiihrt,
insbesondere auch dann, wenn tenosyno-

Abbildungen 5a-b: MRT (a) und Arthrosko-
piebefund (b) eines 32-jahrigen Patienten
mit Schmerzen, Schwellung und wiederhol-
ten Gelenkerglissen des Knies seit 13 Mona-
ten: diffuse villose, braunlich imponierende
Synovialitis; Therapie: zweizeitige dorsale
und ventrale offene Synovialektomie
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Abbildungen 6a-c: 45-jahriger Patient mit lokalisier-
ter PVS, ausgehend vom Sehnenbereich des rechten
Daumens; die Lasion wuchs langsam liber sieben
Jahre und fiihrte neben der Sehnendestruktion zur

Druckarrosion des Daumengrundgliedes.

viale Lisionen eine Radiosynoviorthese
nicht erméglichen (Abb. 4a—c). Die
grofite Untersuchung an bisher 41 Pati-
enten zeigte dabei eine lokale Kontroll-
rate von 98 %.

Verlauf und Prognose

Isolierte nodulire Formen zeigen eine
exzellente Prognose mit Rezidiven nur
im Einzelfall, vor allem bei sehr ausge-
dehnten Befunden. Bei der wesentlich
hiufigeren diffusen Verlaufsform sind in
Abhingigkeit zur Vollstindigkeit der
Synovialektomie Rezidive in bis zu 50 %
der Fille méglich; typische Rezidivquo-
ten auch groflerer Kliniken liegen bei

zirka 20 %. Durch adjuvante Verfahren
lassen sich diese auf unter 10% reduzie-
ren. Wichtig ist dabei die engmaschige
Nachsorge durch eine MRT, die wir im
1. Jahr 3-monatlich, dann 6-monatlich
und ab dem 3. bis zum 5. Jahr jihrlich
empfehlen.
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Fazit

Die PVS ist eine seltene proliferative
Erkrankung der Synovialis jiingerer
Patienten. Sie muss bei isolierten
noduldren oder diffusen Befunden
der Sehnenscheiden oder der Gelenke
(typischerweise im Kniegelenk) dif-
ferenzialdiagnostisch beriicksichtigt
werden. Bestes diagnostisches Instru-
ment ist die MRT, die aufgrund des
hohen Eisengehalts der Lasion die
Synovialitis auch in der T2-Wichtung
zumindest in Anteilen dunkel dar-
stellt. Therapie der Wahl ist die opera-
tive Resektion im Sinne einer Synovial-
ektomie oder Tenosynovialektomie.
Adjuvante Verfahren wie die Radiosyn-
oviorthese oder die perkutane Strah-
lentherapie kdnnen insbesondere bei
diffusen Formen oder im Rezidivfall
eingesetzt werden. Die Rezidivquote
bei optimaler Therapie liegt bei den
noduldren Formen nahe 0% bei den
diffusen Lasionen zwischen 10% und
20%. Deshalb ist eine Nachsorge
durch MRT-Kontrollen notwendig.

Abbildungen 7a und b: MRT und CT einer
30-jahrigen Patientin mit rezidivierenden
Schmerzen in der rechten Hiifte seit sechs
Monaten: offensichtlich schon langer beste-
hende, diffuse PVS mit zystischer Destruk-
tion des Hiiftkopfes und des Azetabulums;
durch das langsame Vorwachsen der Lasion
in den Knochen ist eine sklerosierte Abgren-
zung der Usuren und Zysten entstanden;
Therapie: offene Synovialektomie.
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