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Quintessenz

@® Bei der aneurysmatischen Knochenzyste handelt sich um eine benigne, ag-
gressive und destruktive Lasion der langen Réhrenknochen, der Wirbelsédule oder
des Beckens, die vorwiegend bei Kindern oder jungen Erwachsenen vorkommt.

@® Sie dussert sich durch Schmerzen und eine sich rasch vergrossernde Vor-
wolbung. Diese klinischen Symptome, assoziiert mit rontgenologischen Zeichen
einer expansiven Lision, lassen an einen malignen Tumor denken.

@ Bei ihren typischen Erscheinungsformen handelt es sich um eine benigne
Lésion, die hdufig mit anderen echten Tumoren assoziiert ist wie Chondrobla-
stome, Osteoblastome, Riesenzelltumoren oder — in sehr seltenen Fillen — dem
malignen Osteosarkom.

® Das Standardrontgenbild ist meist typisch. Das MRI erlaubt in der Regel die
Bestétigung des klinischen Verdachts.

® Trotzdem muss die Diagnose hédufig mittels Biopsie gesichert werden. Diese
ist mit Vorsicht vorzunehmen, v.a. bei tiefen Ldsionen, bei denen es zu starken
Blutungen kommen kann.

@® Die klassische Behandlung besteht in einer Curettage mit anschliessender
Spongiosaplastik. Rezidive sind mit 20 bis 30% haufig.

@ In gewissen Féllen kann eine weite Resektion durchgefiihrt werden, sofern
keine funktionellen Einbussen in Kauf genommen werden miissen (z.B. bei
Lasionen der Fibula). Entsprechend besteht dann fast kein Rezidivrisiko.

@® Diese aggressive benigne Lision ist selten. Die Behandlung sollte durch einen
Spezialisten erfolgen.

Summary
Aneurysmal bone cyst (ABC)

® Aneurysmal bone cyst is a benign, destructive and aggressive lesion of the
long bones, spine and pelvis, occurring mainly in children and young adults.
The clinical signs, pain and quick-growing mass, are associated with radiolog-
ical signs of an aggressive lesion. This suggests malignancy, but in typical
cases it is really a totally benign lesion sometimes associated with genuine
tumours such as chondroblastoma, osteoblastoma and (very rarely) osteo-
sarcoma.

® The X-ray findings are usually typical: MRI bears out the clinical impression,
but in most cases biopsy is necessary to confirm the diagnosis. Biopsy should be
done with the utmost caution, due to the risk of cataclysmic bleeding.

® Treatment consists of curettage and bone grafting, but recurrences are
frequent. Curettage associated with high-speed mechanical burr, cementation
or phenol application may lessen the risk of recurrence. In selected cases broad
resection can be done, provided there is no functional loss (e.g. peroneal nerve).
After a resection of this kind the risk of recurrence is almost non-existent.

® This aggressive but benign lesion is rare and requires treatment by a
specialist.
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Einleitung

Die aneurysmatische Knochenzyste (AKZ) ist
eine besondere Lasion des Skeletts, iiber welche
in der Literaturdatenbank Medline im Laufe der
letzten 10 Jahre mehr als 500 publizierte Artikel
aufgelistet sind. Dabei handelt es sich moglicher-
weise weder um einen echten Tumor (zyto-
genetische Untersuchungen weisen allerdings
auf eine klonale Proliferation hin) noch um eine
Zyste (da keine Zystenmembran existiert), noch
um ein echtes Aneurysma. Die Lidsion wurde
erstmals von Jaffé und Lichtenstein im Jahre
1942 beschrieben, die diese Verdnderung von
anderen zystischen Lédsionen und Riesenzell-
tumoren abgrenzten. Die aneurysmatische Kno-
chenzyste ist eine aggressive, hédufig durch
schnelles Wachstum beunruhigende Ldsion mit
gelegentlich beeindruckenden Erscheinungsfor-
men.

Definition

Die WHO definierte im Jahre 2002 die aneurys-
matische Knochenzyste als «eine gutartige zy-
stische Lision des Knochens, die sich aus blut-
gefiillten Hohlrdiumen zusammensetzt, die durch
bindegewebige Septen voneinander getrennt wer-
den, und Fibroblasten, osteoklastéire Riesenzellen
und einen reaktiven Geflechtknochen enthalt» [1].
In bis zu 30% der Fille (v.a. bei Erwachsenen [2,
3]) kommt die AKZ zusammen mit anderen
Lasionen vor, bei denen es sich um einen Riesen-
zelltumor, ein Chondroblastom, ein Osteobla-
stom, ein Chondromyxoidfibrom, ein nicht ossi-
fizierendes Knochenfibrom oder auch um ein
Osteosarkom handeln kann (sog. sekundire
aneurysmatische Knochenzyste). Die am haufig-
sten anzutreffenden primdren Tumoren mit
sekundédrer AKZ sind der Riesenzelltumor und
das Chondroblastom.

Epidemiologie

Die seltene Lision (4x seltener als Osteosarkome,
halb so hiufig wie Riesenzelltumoren) ist lokal
aggressiv und umfasst etwa 6% aller Knochen-
tumoren. In 80% der Félle kommt sie bei Jugend-
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lichen unter 20 Jahren vor [3-5] und kann
grundsétzlich, wie eine Ubersicht aus der Mayo-
Klinik zeigt, an allen Knochen auftreten (n = 238):
Femur 40 (16,8%), Tibia 34 (14,3%), Wirbelsidule
34 (14,3%), Becken 18 (7,6%) etc.

Pathologie

Die Lidsion wird haufig mit einem blutgefiillten
Schwamm verglichen, der aus Seen und Hohlen
besteht, welche durch Wande getrennt sind. Man
findet darin Fibroblasten, Myofibroblasten, Rie-
senzellen vom Typ der Osteoklasten, Osteoid und
knocherne, membranbedeckte Bogen. In unge-
fahr einem Drittel der Félle kann man unreifes
oder mineralisiertes Osteoid beobachten, das
histologisch einen eigentiimlichen férberischen
Charakter aufweist («blue bone»). Man findet
das Bild eines intensiven und kréftigen Repa-
rationsprozesses, jedoch ohne Zellatypien und
abnorme Mitosen. Maligne Transformationen
wurden in Einzelfdllen (v.a. nach Bestrahlung)
beschrieben [2, 5].

Klinik

Die Lision, die bei Mddchen und Jungen gleich
héufig auftritt, manifestiert sich meist in Form
von Schmerzen und einer tastbaren Vorwolbung.
In einem Drittel der Félle verursacht die aneu-
rysmatische Knochenzyste eine pathologische
Fraktur. V.a. im Bereiche des Beckens konnen
sich Tumoren beeindruckender Grosse entwik-
keln. Bei Befall der Wirbelsdule (20% der Félle,
meist dorsale Anteile) werden neurologische
Symptome beobachtet [3].

Radiologie

Das charakteristischste Merkmal dieser Ladsion
istihre lokale Aggressivitit, welche zu einer aus-
gedehnten Destruktion fiihrt, eine blasenformige

Expansion des Knochens und eine Verdiinnung

der metaphysdren Kortikalis verursacht, jedoch

ohne Durchbruch durch das Periost. Am axialen

Skelett sind die Lasionen hédufig exzentrisch. Sie

kénnen pathologische Frakturen herbeifiithren.

Die zentral gelegenen Formen sind meist sekun-

dér entstanden. Sie haben eine grossere Neigung

zu Rezidiven. Mehr als die Hilfte weisen Merk-
male einer erheblichen Aggressivitit auf, 9% las-
sen nach radiologischen Kriterien an ein Sarkom

denken [6].

Nach Enneking kann die AKZ in 3 Stadien einge-

teilt werden:

— Stadium I: Wenig aktiver oder inaktiver Tumor
mit langsamem oder fehlendem Wachstum,
von Kapsel aus reifem Gewebe (knéchern oder
fibrés) umgeben.
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— Stadium II: Aktive benigne Lidsion. Ausge-
pragtes Wachstum und Knochenumbildung.
Diinne Kapsel, hdufig verstiarkt durch ver-
dickte Pseudokapsel.

— Stadium III: Aggressive, benigne Lasion. Aus-
geprigtes Wachstum. Die lokale Aggressivitét
kann sehr stark sein. Es besteht eine unregel-
massige Pseudokapsel mit multiplen Eindel-
lungen.

Bei den exzentrischen, besonders den aggressiven
Formen sollten konventionelle Rontgenbilder
(Abb. 1A und 2A ) durch CT und MRI (Abb. 1B
und 2B ) ergénzt werden. Diese sind zwingend
bei stammnahen Lisionen z.B. an der Wirbelsdule
und am Becken. Mit dem CT konnen sowohl die
Septen als auch die Kortikalis und das Periost be-
urteilt werden. Man kann auch Spiegelbildungen
sehen, welche die Trennung zwischen Sediment
(mit hoherer Dichtigkeit) und Fliissigkeit darstel-
len. Diese Spiegelbildungen sind sehr charakte-
ristisch flir die aneurysmatische Knochenzyste. Im
MRI sieht man eine klar begrenzte multilokulire
Lasion (Abb. 1B und 2B). Die Septen haben un-
terschiedliche Signalintensitit je nach Anteil an
umgebendem fibrosem Gewebe. Die Spiegelbil-
dungen sind ebenfalls gut sichtbar. Nach Gadolini-
umgabe zeigt sich eine massive Hypervaskulari-
sation der Lésion.

Abbildung 1A und B
Rontgen ap (A) und MRI (B) des Beckens:
Blasige expansive Lasion des hinteren Anteils
des Azetabulums und der benachbarten Anteile
des Os ilium und des Os pubis.
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Abbildung 2A und B
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Rontgen ap (A) und MRI (B) des distalen Femurs. Ausgedehnte, expansive multizystische Lasion proximal

der Epiphysenfuge.

Differentialdiagnose

Die primére Diagnostik erfolgt mittels konven-
tioneller Bildgebung. Die Differentialdiagnose ist
jene einer osteolytischen metaphysédren Lasion:
solitire Knochenzyste (deutlich weniger aggres-
siv), Riesenzelltumor, Osteoblastom, Hé&man-
giom, Chondroblastom, Chondromyxoidfibrom,
teleangiektatisches Osteosarkom. Ist gleichzeitig
die Epiphyse betroffen, besteht eine Ausdehnung
in die Weichteile, tritt nach Curettage rasch ein
Rezidiv auf oder besteht ein atypisches radio-
logisches Bild, so muss an eine andere Patholo-
gie gedacht werden. Tatsdchlich kénnen ausser
teleangiektatischen Osteosarkomen auch kon-
ventionelle, wenig mineralisierte Osteosarkome
ein dhnliches Bild verursachen. Es gibt auch so-
lide Formen der aneurysmatischen Knochen-
zyste [7, 8]. Zusammenhéngende, griossere so-
lide Anteile im MRI sollten an einen malignen
Tumor (z.B. teleangiektatisches Osteosarkom)
denken lassen.

Biopsie

Wenn sich die Lasion in der Bildgebung aggres-
siv verhilt, muss man stets auch an einen mali-
gnen Prozess denken. Dennoch sind Klinik und
Bildgebung im Stadium I bei Kindern und Ju-
gendlichen auch ohne Biopsie in der Regel genii-
gend charakteristisch, um eine klare Diagnose
stellen zu konnen.

An der Wirbelsiule sind die Risiken einer Biop-
sie oft grosser als jene einer priméren chirur-
gischen Behandlung. Dieses Risiko sollte man
kennen. An schwer zugédnglichen Stellen kann
unmittelbar vor der Biopsie eine Embolisation
zur Reduktion des Blutungsrisikos durchgefiihrt
werden. Anlédsslich der Biopsie sollte man daran
denken, dass die Zerstorung der Zystenwand al-
lein in der Lage ist, die Blutungsneigung zu stop-
pen. Auffiillen und Tamponieren fiihren zu einer
Vergrosserung des Tumorvolumens und verstér-
ken dadurch die Blutungsgefahr.

Die Biopsie ist somit vorwiegend in unklaren Fal-
len angezeigt, vor allem aber dann, wenn eine
erkennbare Aggressivitit oder grosse solide An-
teile vorliegen. Man sollte daran denken, dass die
Biopsie selbst eine delikate und gefdhrliche An-
gelegenheit ist, welche in Relation zu den Risiken
der primédren Therapie gesetzt werden muss.
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Behandlung

Gewisse Zysten, v.a. die reiferen, konnen spon-
tan ausheilen oder durch Punktion und Injektion
zur Ausheilung gebracht werden. Diese Ausrei-
fung kann durch direkte Injektion von sklerosie-
renden Substanzen wie Steroide, Alkohol oder
Ethibloc® gefordert werden [9]. Letzteres kann
aber auch einen anaphylaktischen Schock aus-
16sen und muss deshalb mit extremer Vorsicht
und nur in speziellen Lokalisationen angewen-
det werden.

Die Lokalisation der Zyste, ihr Volumen und ihre
Aggressivitit beeinflussen die zu wahlende chir-
urgische Taktik fiir die Resektion wie auch fiir die
Rekonstruktion, sofern eine relevante mechani-
sche Schwéchung besteht [3, 10].

Die Embolisation ist bei grossen Lidsionen, an
allen Lokalisationen im Becken und in gewissen
Féllen an der Wirbelsédule indiziert. Sie vermin-
dert die Blutungsneigung und erleichtert das
chirurgische Vorgehen. Manchmal kann die Em-
bolisation allein zur Regression und Kalzifikation
des Tumors fithren und damit als alleinige Be-
handlung ausreichend sein [11].

Die rein chirurgische Therapie, bestehend aus
einer einfachen Curettage mit oder ohne Kno-
chenersatz, beinhaltet ein Rezidivrisiko von 20
bis 40%. Die ergiinzenden Massnahmen (Pheno-
lisation, fliissiger Stickstoff, Zementierung oder
systematisches Ausfrisen) konnen die Quote der
behandlungsbediirftigen Rezidive auf unter 10%
vermindern. Manchmal ist eine zweite Curettage
notwendig. Die En-bloc-Resektion (einzige wirk-
lich kurative Behandlung) muss im gesunden
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