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Gelenkschmerz und Schwellung
sind hdufige Beschwerden in der
orthopéadischen und rheumato-
logischen Praxis. Polyartikulare
Beschwerden leiten oft die Dia-
gnosestellung einer rheumatoiden
Arthritis ein. Ist nur ein Gelenk be-
troffen, oft das Kniegelenk, so ist
neben einer oligoarthritischen Form
der rheumatoiden Arthritis auch
an eine pigmentierte villonoduldre
Synovialitis zu denken.

Bei der pigmentierten villonoduldren
Synovialitis (PVNS) handelt es sich um
eine seltene proliferative Erkrankung
der Gelenkbinnenhaut grofier und klei-
ner Gelenke sowie der Sehnenscheiden
oder Schleimbeutel. In der vorliegenden
Arbeit wird eine Ubersicht iiber die Er-
krankung gegeben und iiber den Verlauf
zweier Fille berichtet. In beiden Fillen
kam es trotz aufwendiger Behandlung
zu einem Rezidiv. Die bekannte hohe
Rezidivrate [43] spiegelt sich in den
unterschiedlichen Therapiemodalititen
und Konzepten wider.

Definition

Die PVNS ist eine tumorihnliche Ver-
anderung, die von der synovialen Mem-
bran der Gelenke, aber auch von Sehnen-
scheiden ausgeht [5]. Der Befall der Seh-
nenscheiden wurde friiher auch ,,Riesen-
zelltumor® der Sehnenscheiden genannt
[34]. Ein Synonym fiir PVNS ist auch
der Name ,,Synovitis villonodularis pig-
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Pigmentierte villonodulare

Synovialitis

Eine seltene Differenzialdiagnose der
synovialen Gelenkschwellung

mentosa“ oder ,, Arthritis villonodularis®
[17].

DieErstbeschreibung stammtaus dem
Jahr 1852 und wurde von Chassaignac
[9] als knotige Lésion der Sehnenschei-
de eines Fingers beschrieben. Im Jahr
1864 wurde erstmalig der Befall des Knie-
gelenkes durch Simon [38] beschrieben.
Die erste histologische Beschreibung der
PVNS geht auf Jaffe [22] zuriick. Dieser
prégte erstmals den Begriff der ,,pigmen-
tierten villonoduldren Synovialitis®

Formen

Bei der PVNS werden prinzipiell lokale
und diffuse Formen unterschieden [13].
Bei Ersterer findet man makroskopisch
knotenformige Auftreibungen der Syn-
ovialis (B Abb. 1 und 2). Bei der Letzte-
ren zeigt sich eine diffuse Durchsetzung
groflerer Anteile der Gelenkschleimhaut
(B Abb. 3). Andere Formen der Unter-
scheidung werden in nodulir, villos, dif-
fus sowie in Kombinationsformen diffe-
renziert [12].

Epidemiologie

Die Inzidenz wird mit 1,8 pro 1 Mio.
Einwohner in den USA angegeben [27],
das Erkrankungsalter zwischen der 3.
und 4. Dekade [7] bzw. zwischen dem
2. und 5. Dezennium [45]. In einer Stu-
die, die 136 Fille der PVNS einschloss,
verteilte sich der Gelenkbefall zu 82 %
auf das Kniegelenk, zu 12% auf das
Hiiftgelenk und zu jeweils 2 % auf das

Schulter- und Ellenbogengelenk [21].
Die noduldre Form tritt eher nach dem
30. Lebensjahr auf, die haufigere, diffuse
Form zwischen dem 20. und 30. Lebens-
jahr [1, 21]. Einige Studien zeigen eine
leichte Tendenz zur Bevorzugung des
weiblichen Geschlechts [27, 45].

Atiologie und Pathogenese

Die Atiologie und Pathogenese der Er-
krankung ist weiterhin unbekannt. Von
einigen Autoren wird die Erkrankung
zu den chronischen entziindlichen Er-
krankungen gezdhlt [32, 19], andere hal-
ten die Erkrankung fiir eine tumorartige
Erkrankung mit selten vorkommendem
Metastasierungspotenzial [46, 8]. Andere
Theorien gehen von Traumen mit rezidi-
vierenden Gelenkeinblutungen aus [43,
41]. In einer Multicenterstudie berichte-
ten 17 % der Patienten von einem vor-
ausgegangenen Trauma in der Anamnese
[45]. Myers [27] konnte eine anamnes-
tische Traumarate von iiber 53 % auf-
zeigen. Eine toxisch-allergische Genese
wird ebenfalls diskutiert [1, 6]. Numme-
rische und strukturelle Chromosomen-
aberrationen werden bei Ohjimi et al.
[29] 1996 beschrieben. Derzeit scheint
eine neoplastische Genese auf chromoso-
maler Grundlage am wahrscheinlichsten
[2, 33, 19]. Schlussendlich ist die Ursa-
che moglicherweise multifaktoriell und
bis heute nicht endgiiltig geklart.
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Abb. 1 A Mediale Arthrotomie des Kniegelen-
kes. Das Bild zeigt knotige, braun verfarbte syn-
ovialitische Veranderungen im oberen Recessus

Histologie

Makroskopisch zeigen sich bei der PVNS
zottige und knotige (villos/noduldr)
gelb-braune bis braune Synovialprolife-
rate. Die charakteristische Braunfarbung
entsteht durch Ablagerung von Hémo-
siderin, die gelbliche Firbung durch
Fettablagerungen in Schaumzellen [31].
Histologisch (@ Abb. 4) imponiert die
PVNS durch ein zellreiches mononukle-
dres Stroma mit einer dominierenden
Population von in ihrer Morphologie Ma-
krophagen bzw. Histiozyten dhnelnden
Zellen (sog. Typ-A-Synoviozyten) und
spindelférmigen, Fibroblasten &hneln-
den Zellen (sog. Typ-B-Synoviozyten).
Zum Teil herdformig akzentuiert, zei-
gen sich durch Phagozytose von Lipiden
entstandene Schaumzellen (Xanthom-
zellen). Im Zytoplasma der Zellen im
Stroma zeigen sich zum Teil ausgedehn-
te Himosiderinablagerungen. Durch die
Fusion von multiplen histiozytiren Zel-
lenbilden sich mehrkernige Riesenzellen.
Die oberflidchliche Synovialzellschicht ist
verbreitert und zeigt ein stark vaskula-
risiertes, oft faserreiches Bindegewebe
in den zentralen und tieferen Anteilen
des Stromas (@Abb. 4). In den syno-
vialen Deckzellen werden die fiir das
Gelenk schidlichen Metalloproteinasen
gebildet [11]. Neben den vorwiegend
histiozytdren und spindelférmigen mo-
nonukledren Zellen sind in der Regel
auch Lymphozyten und Plasmazellen
vorhanden. Diese machen meist ca. 5%
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Abb. 2 A Mediale Arthrotomie des Kniegelen-
kes.Neben knotigen Veranderungen, Darstel-
lung einer diffusen Durchsetzung der Kniebin-
nenhaut mit synovialitischen Verdnderungen

der Gesamtzellularitat aus [28]. Cha-
rakteristisch ist die Anordnung der
mononukledren Zellen und Riesenzellen
in submembranése nodulédre Prolifera-
tionen. Das Hiamosiderin (8 Abb. 5a, b)
wird bei der PVNS nicht vorwiegend
direkt unter der Epithelschicht gefunden
wie bei intraartikuldren Einblutungen,
sondern im Zottenstroma. Bei der PVNS
sind die Ablagerungen eher diffus verteilt
und befinden sich sowohl intra- als auch
extrazelluldr [37]. Mikroskopisch ist eine
Unterscheidung zwischen lokaler und
diffuser Form der PVNS nicht moglich,
ebenso nicht in Rezidivtumoren [35].
In der immunhistochemischen Unter-
suchung zeigt sich typischerweise ein
hoher Anteil von CD68-positiven Zellen
sowohl unter den mononukledren als
auch unter den mehrkernigen Riesen-
zellen (B Abb. 5¢). Die Proliferation ist
im Allgemeinen in der PVNS niedrig
bis allenfalls mafiggradig erhoht mit
typischerweise 5-10% positiven Zel-
len mit Mib-1/Ki67-Immunhistochemie
([28, 39]; @Abb.5). In der Mehrheit
der PVNS-Fille kann im Gegensatz zur
»normalen® Synovia eine bcl2-Expressi-
on nachgewiesen werden ([2]; @ Abb. 5),
eine deutlich gesteigerte p53-Expression
zeigt sich vorrangig in proliferationsak-
tiven (aggressiven) Varianten der PVNS
[2]. Uberwiegend besteht eine allenfalls
sehr niedrige p53-Positivitét (@ Abb. 5f).

Beildngerem klinischem Verlaufkann
es zu einer Fibrose kommen. Spiter
tritt eine Pannusbildung mit invasivem

Abb. 3 A Arthroskopischer Befund einer pig-
mentierten villonodularen Synovialitis mit kno-
tig zottigen, diffusen, synovialitischen Verénde-
rungen

Wachstum in Knorpel und Knochen auf,
die zu multiplen Osteolysen fithren kann

[5].

» Die Proliferation ist in der
PVNS meist niedrig

Fir eine sichere histologische Einord-
nung von Veranderungen der Synovia
ist ein systematisches Vorgehen z.B.
nach dem von Krenn und Morawietz
[24] vorgeschlagenen diagnostischen
Algorithmus sinnvoll. Hierbei wird das
Untersuchungsmaterial in einem ers-
ten Schritt in entziindliche (z.B. gra-
nulomatdse oder nichtgranulomatose
Erkrankungen) und nichtentziindliche
Verinderungen eingeteilt. Die nichtent-
ziindlichen Verinderungen, darunter
die PVNS, werden dann anhand ihrer
histologischen Merkmale weiter subtypi-
siert. Die PVNS kann durch ihre hiufig
charakteristische Morphologie (mono-
nukleire Komponente, Riesenzellen,
Verteilungsmuster des Hamosiderins
in der Berliner-Blau-Firbung) meist
schnell von anderen nichtentziindlichen
Verdnderungen abgegrenzt werden.

Als wesentliche Differenzialdiagno-
sen ist insbesondere an intraartikulare
Lipome, Himangiome und Infiltrate bei
Speichererkrankungen zu denken. Die
Abgrenzung der PVNS von einem Lipom
istaufgrund dessen Reichtum an Fettzel-
len meist unproblematisch, kann aber in
regressiv verdnderten und eingebluteten
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Gelenkschwellung

Zusammenfassung

Hintergrund. Die pigmentierte villonoduldre
Synovialitis (PVNS) ist eine seltene prolife-
rative Erkrankung der Binnenhaut groB3er
und kleiner Gelenke. Um ein optimales
Behandlungsergebnis zu erzielen, sind eine
spezifische Diagnostik und ein gezieltes
therapeutisches Vorgehen notwendig.
Fragestellung. Die vorliegende Arbeit

soll eine Ubersicht iiber Epidemiologie,
Atiopathogenese und Diagnostik der

PVNS liefern sowie aktuelle Therapie- und
Behandlungsempfehlungen aufzeigen.
Material und Methoden. Es erfolgte eine
systematische Literaturrecherche tiber

die Datenbank des National Center for
Biotechnological Information (http://www.
ncbi.nlm.nih.gov/pubmed). Gegenstand der
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Pigmentierte villonodulare Synovialitis. Eine seltene Differenzialdiagnose der synovialen

Suche waren unabhdngig von der Evidenz der
jeweiligen Arbeiten randomisierte klinische
und experimentelle Studien, systematische
und nichtsystematische Ubersichtsarbeiten,
Expertenmeinungen sowie Fallberichte
beziiglich der PVNS.

Ergebnisse. Die Differenzialdiagnose der
PVNS sollte v. a. bei rezidivierenden blutigen
Gelenkerglissen bedacht werden. Die Ursache
der Erkrankung ist bis heute nicht genau
geklart. Die endgiiltige Diagnose kann
letztlich nur histologisch gestellt werden.

Um reprdsentatives histologisches Gewebe
fiir die Diagnose zu gewinnen, sollte im
Vorfeld der Probeentnahmen ein MRT

mit den entsprechenden Hdm-Sequenzen
durchgefiihrt werden. Die Erkrankung neigt

abhéngig von den verschiedenen Formen

zu einer hohen Rezidivrate. Therapeutisch
sollte deshalb eine vollstandige Synovektomie
erfolgen.

Diskussion. Als operatives Vorgehen werden
arthroskopische und offene Verfahren
beschrieben, die z. T. kontrovers hinsichtlich
Komplikations- und Rezidivrate diskutiert
werden. Adjuvante interventionelle Therapie-
formen wie die Radiosynoviorthese werden
zur Senkung der Rezidivquote empfohlen.

Schliisselworter

Synovialitisrezidiv - Hdmarthros - Ge-
lenkdestruktion - Synovektomie -
Magnetresonanztomographie

Abstract

Background. Pigmented villonodular
synovitis (PVNS) describes a rare disease
caused by an abnormal proliferation of the
synovial membrane in large and small joints.
In order to achieve an optimal result of
treatment it is necessary to carry out specific
diagnostics and a targeted therapy approach.
Objective. This article gives a review of

the epidemiology, etiopathogenesis and
diagnostic management of PVNS as well as
presenting the current therapy and treatment
recommendations.

Material and methods. A systematic search of
the literature was performed in the databank
of the National Center for Biotechnology
Information (http://www.ncbi.nlm.nih.gov/
pubmed). The search targeted randomized

clinical and experimental studies, systematic
and non-systematic review articles, expert
opinions and case reports related to PVNS,
independent of the level of evidence attained
by each study.

Results. The differential diagnosis of PYNS
should be considered in cases of recurrent
hemorrhagic joint effusions. The cause of the
disease has not yet been exactly clarified.
The final diagnosis can ultimately only be
confirmed by histological investigations. In
order to obtain representative histological
tissue samples for the diagnosis, magnetic
resonance imaging (MRI) with the appropriate
heme sequences should be carried out prior
to taking samples. The management of
PVNS is often difficult due to the high risk of

Pigmented villonodular synovitis. A rare differential diagnosis of synovial joint swelling

recurrence depending on the various forms. In
view of the high rate of recurrence, therapy
should include a complete synovectomy.
Conclusion. For the surgical approach
arthroscopic and open procedures have been
described, which are currently controversially
discussed with respect to the complication
and recurrence rates. Adjuvant interventional
therapy forms, such as radiosynoviorthesis are
recommended to reduce the recurrence rate.

Keywords

Recurrence of synovialitis - Haemarthrosis -
Joint destruction - Synovectomy - Magnetic
resonance imaging

Lipomen erschwert sein. Hdmangiome
konnen durch das Auftreten von Blu-
tungsresiduen eine PVNS vortduschen.
Eine wesentliche Riesenzellkomponen-
te zeigt sich aber typischerweise nicht.
Auch die sehr seltenen Manifestatio-
nen von Speichererkrankungen sind
durch das typische Zellbild in der Re-
gel gut zu unterscheiden. Die Folgen
von Einblutungen konnen durch das
Verteilungsmuster des Hamosiderins
unterschieden werden. Dariiber hinaus
sollte bei unklarer Histologie auch an
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histiozytire Neoplasien oder ungewdhn-
liche entziindliche Veridnderungen (z. B.
Manifestation eines Morbus Whipple im
Gelenk) gedacht werden.

» Optimale Diagnostik mittels
HE- und Berliner-Blau-Farbung

Um eine optimale Diagnostik zu errei-
chen, sollte in jedem Fall neben HE-Fir-
bungen eine Berliner-Blau-Farbung zur
besseren Beurteilung des Verteilungs-

musters des Himosiderins erfolgen. Zur
besseren Beurteilung der PVNS kénnen
auch immunhistochemische Fiarbungen,
insbesondere CD68 und Mib-1/Ki67,
beitragen. Bei Verdacht auf ein aggres-
sives Verhalten wurden gesteigerte Posi-
tivitaten fir bcl-2 und p53 beschrieben
[2].

In Zukunft kénnten auch molekular-
pathologische Verfahren wie MALDI-
TOF oder Expressionsanalysen [14] zur
Unterstiitzung der Diagnostik beitragen,
in der Routinediagnostik sind sie fiir die
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Abb. 4 A Histologie der Patienten. a In geringer VergroBerung (Wholemount-Darstellung) zeigt sich
in der HE-Farbung die typische zottige und knotige Morphologie der pigmentierten villonoduldren
Synovialitis. b In mittlerer VergroBerung (Vergr. 10:1) zeigt sich ein zellreiches mononukledres Stroma.
¢ Bei hoher VergroBerung (Vergr. 63:1) zeigt sich das mononukledre Stroma mit bradunlichem Hamosi-
derinpigment. d Fokal zeigen sich mehrkernige Riesenzellen eingebettet in e ein histiozytdres Stroma
sowie Schaumzellen

PVNS aktuell noch von untergeordneter
Bedeutung.

Klinische Symptome und
Befunde

Leitsymptom fiir die Erkrankung ist
die langsam progrediente, schmerzhafte
Schwellung des betroffenen Gelenkes mit
blutigen Ergiissen und Kapselschwellung

[5, 41]. In der Regel handelt es sich um
einen monoartikuldren Befall. Oft ist
der Untersuchungsbefund unauffillig.
Etwa 90 % der Patienten klagen iiber
Bewegungseinschrinkungen mit Bewe-
gungsschmerz. Hier werden plotzliche
Schmerzattacken bei Torsion und Ein-
klemmung von Knoten angegeben [5].
Etwa 10% der Patienten zeigen eine
tastbare Weichteilschwellung mit rezidi-

vierenden blutigen Ergiissen. Der Zeit-
raum zwischen Symptommanifestation
und Diagnosestellung betrdgt mehrere
Monate, im Durchschnitt etwa 4 Jahre.
Die Hauttemperatur kann etwas erhoht
sein, die Laborwerte sind stets normal.
Auffallend hoch ist die Koinzidenz mit
einer rheumatoiden Arthritis, die mit
bis zu 20 % angegeben wird [27, 42, 47].

Diagnostik

Die Diagnose der PVNS wird oft ver-
spitet gestellt, da sich sowohl die Sym-
ptome als auch die radiologischen Be-
funde als unspezifisch darstellen [10].
In der Nativradiologie zeigen sich multi-
ple Aufhellungen an beiden Gelenkpart-
nern, ein diinner Sklerosesaum mit as-
soziierter Osteopenie und Sklerose so-
wie Weichteilschwellung [20]. In fortge-
schrittenen Stadien kénnen Zeichen ei-
ner sekundiren Arthrose mit Osteophy-
ten und subchondraler Sklerose auftre-
ten.

Heute wird die Magnetresonanzto-
mographie (MRT; @Abb. 6 und 7) als
Goldstandard in der Diagnostik der
PVNS angesehen [26]. Hier zeigen sich
niedrige Signalintensititen in der T1-
und der T2-Wichtung [7]. Dabei sind
die signaldrmeren Bereiche heterogener
Struktur [7]. In den bei Gelenken hiufig
gemessenen protonengewichteten Se-
quenzen entsprechen die signalarmen
Bereiche den Himosiderineinlagerun-
gen. Bei Verdacht auf das Vorliegen einer
PVNS nutzt man eine T2-gewichtete Gra-
dientenechosequenz. Sie ist empfindlich
fir lokale Magnetfeldinhomogenititen,
wie sie z.B. durch Metalle verursacht
werden. Die Himosiderinablagerungen
werden hierdurch betont (,,blooming®)
und sind damit leicht zu erkennen. Die
definitive Diagnose kann jedoch nur
histologisch gestellt werden [37].

Radiologische Differenzial-
diagnose

Differenzialdiagnostisch ~ abzugrenzen
sind Arthrose, Zysten, rheumatoide
Arthritis, Himophilie, synoviale Chon-
dromatose, ,herniation pit®, synoviales
Héimangiom, Lymphom, Lipoma arbo-
rescens.
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Abb. 5 A InderBerliner-Blau-Farbung zeigt sich eine diffuse Positivitdt sowohlin den oberflachlichen
als auch tiefen Anteilen der pigmentierten villonoduldren Synovialitis (PVNS; a, b mittlere VergroRe-
rung [Vergr. 10:1]), die Himosiderinablagerungen sind im Zytoplasma der Stromazellen nachzuwei-
sen. ¢ Der iberwiegende Anteil der mononukledren Stromazellen sowie die mehrkernigen Riesenzel-
len zeigen eine starke Positivitat fiir den histiozytdren Marker CD68.d Mib-1 (Ki67) zeigt eine tiberwie-
gend niedrige bis maBige Proliferationsaktivitatin der PVNS. e bcl-2 wird in einzelnen Stromazellen
und (T-)Lymphozyten exprimiert. f p53 ist nur in einzelnen Zellen nachzuweisen. (b—f Vergr. 63:1)

Therapie

Da die PVNS sehr zu Rezidivbildung
neigt [5, 18, 23, 32], ist das Ziel der
Behandlung, das gesamte PVNS-Gewe-
be zu entfernen und damit einem Rezi-
divund letztlich einer Gelenkdestruktion
vorzubeugen. Zur Eliminierung des syn-
ovialitischen Gewebes werden verschie-
dene Therapieoptionen (Synovektomie,
offen oder arthroskopisch durchgefiihrt,
Bestrahlung, Radiosynoviorthesen und
medikamentdse Verfahren) teils einzeln,
teils in kombinierter Form angegeben.
Aufgrund der Rezidivraten bis zu 40 %,
v. a. bei der diffusen Form der PVNS,
wird mitunter eine komplette Synovek-
tomie in allen Kompartimenten des be-
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troffenen Gelenkes erforderlich [4, 5, 18,
23, 41, 43].

Bisher gibt es jedoch keine Klarheit
tiber die erfolgreichste Art der Syno-
vektomie. Diese kann beispielsweise fiir
das Kniegelenk offen unter Sicht als ven-
trale und dorsale Synovektomie [5, 32]
oder lokal arthroskopisch mit dem mo-
torisierten Shaver durchgefiihrt werden
[25, 32, 48]. Da arthroskopisch nicht al-
le Gelenkkompartimente am Kniegelenk
gleich gut erreicht werden konnen, wird
am Kniegelenk die offene ventrodorsale
Synovektomie empfohlen und auch von
den Autoren favorisiert [4, 41]. Hier-
bei konnen bestehende Gelenkzysten mit
ausgerdumt und ggf. mit Spongiosa auf-
gefiillt werden. Die Ergebnisse und Kom-

plikationsraten des offenen vs. arthros-
kopischen Vorgehens werden kontrovers
diskutiert. Neuere Arbeiten zeigen kei-
ne wesentlichen Unterschiede zwischen
arthroskopischer und offener Synovekto-
mie [32]. Hier wird eine Rezidivrate von
26,7 % bei der offenen und 24,6 % bei der
arthroskopischen Synovektomie angege-
ben. Hinsichtlich Komplikationen zeigt
das offene Verfahren eine Rate von 5,7 %,
die arthroskopische Synovektomie eine
unwesentlich geringere Rate von 3,2 %.
Sofern eine zirkumskripte, nodulére
Erkrankungsform vorliegt, gilt die lokale
Exzision als Wahltherapie [6, 15, 16, 30].

» Radiosynoviorthese wird
zur Senkung der Rezidivrate
empfohlen

Im Anschluss an die Synovektomie wird
eine Radiosynoviorthese zur Senkung
der Rezidivrate empfohlen. Synoviorthe-
sen werden nach der Grof3e der Gelenke
entsprechend der Dicke der Schleim-
haut mit verschiedenen Radionukliden
durchgefiihrt. An groflen Gelenken wie
dem Kniegelenk ist eine Radiosynovior-
these mit Yttrium [36, 44] angezeigt. Die
kleineren Gelenke (z.B. Sprunggelenk,
Handgelenk, Ellenbogen) werden mit
Rhenium und die ganz kleinen (Fin-
ger) mit Erbium versorgt. Nach einer
arthroskopischen Synovektomie wird
in der Regel eine Radiosynoviorthe-
se nach 6 bis 8 Wochen durchgefiihrt
[36, 44]. Nach einer offenen Synovekto-
mie besteht prinzipiell das Risiko einer
Kapselleckage mit einem potenziellen
Extravasat des Radionuklids und konse-
kutiven Weichteildestruktionen, sodass
die Radiosynoviorthese erst zu einem
spateren Zeitpunkt nach stabil abgeheil-
ter intraartikuldrer Narbe durchgefiihrt
werden sollte. In unserer Klinik achten
wir bei der offenen ventralen und dorsa-
len Synovektomie auf einen sehr subtilen,
sorgféltigen, wasserdichten Verschluss
der Gelenkkapsel, sodass wir das Risi-
ko einer Kapselleckage fiir sehr niedrig
halten und bereits nach 6 bis 8 Wochen
eine Radiosynoviorthese durchfiihren.
Weitere Moglichkeitenbesteheninder
postoperativen Radiatio [3]. Ausgedehn-
te knocherne Destruktionen erfordern



Abb. 7 A 20-jghrige Patientin mit einer pigmentierten villonoduldren Synovialitis. MRT vom Oktober 2013:a T1w-Spinecho
(SE) mit Kontrastmittel und Fettsattigung, b T2-Gradientenechosequenz. Ausgedehnte Synovialitis im Kniegelenkrecessus
(diinne weil3e Pfeile) mit Himosiderinablagerungen in der T2-Gradientenechosequenz (dicke weil3e Pfeile). c, d Verlaufskon-
trolle im September 2014: T1w-SE mit Kontrastmittel und Fettsattigung und e T2-Gradientenechosequenz. ¢ Sehr schones
postoperatives Ergebnis mit nicht mehrvorhandener Synovialitis im Kniegelenkrecessus. d Rezidiv dorsal des hinteren Kreuz-
bands und zwischen dem M. sartorius und der Gelenkkapsel (diinne weile Pfeile). e In der Gradientenechosequenz postope-
rativer Metallabrieb (weilSe Pfeilspitzen) und ,blooming” in dem Herd dorsal des hinteren Kreuzbands (dicke weil3e Pfeile)

Abb. 6 A 44-jahriger Patient mit einer pigmentierten villonoduldren Synovialitis. a Protonengewichtete (PDw) fettgesattigte
Spinecho (SE)-Sequenz, b T1-gewichtete fettgesattigte SE-Sequenz nach Kontrastmittelgabe und ¢ T2-gewichtete Gradien-

tenechosequenz. Zystische Lasionen im Hiiftkopf sowie im vorderen und hinteren Azetabulumpfeiler (Stern) mit Kontrastmit-
telaufnahme als Hinweis fiir Pannusgewebe. Die verdickte Synovialis und die Himosiderinablagerungen sind in der PDw-SE-
Sequenz kaum erkennbar (a Pfeil). Kréftige Kontrastmittelaufnahme der Synovialis (b weifSer Pfeil) und typisches ,blooming”
der Hdmosiderinablagerungen in der Gradientenechosequenz (c weilSer Pfeil)
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entweder eine Arthrodese oder eine Im-
plantation einer Endoprothese [5].

Mittlerweile werden auch medika-
mentdse Strategien zur Behandlung
der metastasierenden PVNS evaluiert.
Hier stehen v. a. MSCF-1-Inhibitoren
[40] oder monoklonale Antikorper wie
CSF1R zur Verfiigung. Die Indikati-
on muss bei hoher Nebenwirkungsrate
infolge der potenziellen Toxizitit un-
ter Dauertherapie sehr streng gestellt
werden [8].

Eigenes Vorgehen

Unser Vorgehen ist vor jeglicher inva-
siver Manipulation die Durchfiihrung
einer MRT des betroffenen Gelenkes
mit den entsprechenden Suchsequenzen
fir PVNS, um artefaktfrei Veranderun-
gen exakt lokalisieren zu kénnen, wobei
die préoperativen Ausgangsbefunde da-
hingehend unzureichend charakterisiert
sind, inwieweit z.B. am Kniegelenk
auch in den dorsalen Gelenkabschnitten
ausgepragte Verinderungen zu finden
sind. Im Anschluss fithren wir eine Ar-
throskopie zur Gewebeentnahme fiir die
Histologie aus den entsprechend magnet-
resonanztomographisch  verdéchtigen
PVNS-Herden durch. Bei histologischer
Bestitigung der PVNS erfolgt eine offene
vordere Synovektomie am Kniegelenk
und im Anschluss nach ca. 2 bis 3 Wo-
chen eine offene dorsale Synovektomie
mit subtilem, wasserdichtem Verschluss
der Gelenkkapsel. Bis zur Heilung der
dorsalen Gelenkkapsel wird das Knie
in einer Knieschiene bei leichter Beu-
gung fiir 3 Wochen ruhiggestellt und
danach weiter mobilisiert. Nach 6 bis
8 Wochen erfolgt eine adjuvante Ra-
diosynoviorthese. Eine Nachkontrolle
zur klinischen und ggf. MRT-Kontrolle
fithren wir nach etwa einem halben Jahr
durch, um mégliche Rezidive frithzeitig
zu erkennen.

Fall 1

Ein 44-jihriger Auflendienstangestellter

im IT-Bereich, 180 cm, 93 kg.
Anamnestisch leichte bis mifige

Hiiftbeschwerden links seit 2007.
Klinischer ~ Untersuchungsbefund

vom November 2010: leichtes Schon-

hinken links. Beckengeradstand. Range
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of Motion (ROM) linke Hiifte Ex./Flex.
0/0/95°, Add./Abd. 30/0/20°, ARO/IRO
25/0/0°. ROM rechte Hiifte Ex./Flex.
0/0/120°, Add./Abd. 35/0/20°, ARO/IRO
40/0/20°. Kein Hinweis auf Radikulo-
pathie mit seitengleichen Achillesseh-
nenreflex (ASR) und Patellarsehnereflex
(PSR), straight leg raise (SLR) beid-
seits 60°.

Nativradiologisch langsam progre-
diente zystische Verdnderung in der
linken Hiifte. Magnetresonanztomogra-
phisch Hinweis auf PVNS (@ Abb. 6).

Therapie: chirurgische Hiiftluxation
links mit Trochanterosteotomie nach
Ganz im November 2010. Offene Syn-
ovektomie mit Kiirettage von Zysten
in Pfanne und Huftkopf. Anschlieflend
Trochanterrefixation mit Schraubenos-
teosynthese. Postoperative Teilbelastung
10-15 kg 6 Wochen postoperativ bis
Januar 2011. Radiosynoviorthese (RSO)
der Hiifte 8 Wochen postoperativ. Ze-
mentfreie Hiifttotalendoprothese links
im November 2012 bei fortschreitender
symptomatischer Koxarthrose.

Histologisch starke chronische, rie-
senzellhaltige Synovialitis, fokal mit xan-
thomatoser Reaktion sowie reichlicher
Eisenpigmenteinlagerung entsprechend
einer pigmentierten Synovialitis.

Fall 2
Eine 20-jahrige Hotelfachfrau, 167 cm,
59 kg.

Anamnestisch zunehmende, diffu-
se Kniegelenkschwellung seit Sommer
2010 mit eingeschrinkter Beweglichkeit
unter sportlicher Betitigung (Tennis).
Die Durchfithrung einer tiefen Hocke
sei nicht mehr moglich. Im Oktober
2010 wurde alio loco ein blutig-seri-
Oser Kniegelenkerguss punktiert. Laut
Patientenaussage bordeauxrot.

Klinischer ~ Untersuchungsbefund:
ziigiger, aufrechter Gang. Beckengerad-
stand. Leicht varische Beinachse beid-
seits. Tastbarer Erguss linkes Knie und
leichte Schwellung in der linken Knie-
kehle. Stabiler Bandapparat. ROM linkes
Knie Ex/Flex 0/0/120° mit Endphasen-
schmerz bei Beugung. ROM rechtes Knie
Ex/Flex 0/0/130° ohne Schmerzangabe.

Nativradiologisch anatomischer Nor-
malbefund. In der durchgefithrten MRT
(B Abb. 7a, b) ausgedehnte Synovialitis

im Kniegelenkrecessus mit Hdmoside-
rinablagerungen als Hinweis auf PVNS.
Therapie: arthroskopische Sicherung
der Diagnose vom Oktober 2013. Im
Anschluss ventrale offene Synovektomie
im November 2013 sowie offene, dorsale
Synovektomie linkes Kniegelenk im De-
zember 2013. Acht Wochen postoperativ
Radiosynoviorthese.

Wiedervorstellung der Patientin im
September 2014 wegen Restbeschwer-
den im linken Kniegelenk (nur bei
lingeren Gehstrecken). Erneute MRT
(8 Abb. 7c-e) mit Verdacht auf Rezidiv
der PVNS-Knoten zwischen hinterer
Gelenkkapsel und hinterem Kreuzband
sowie in der Region des M. sartorius am
dorsomedialem Gelenkspalt. In den wei-
teren Kontrolluntersuchungen, zuletzt
im Juni 2015, keine Befundanderung.

Histologisch Synovialgewebe, jeweils
mit einer ausgepragten Proliferation von
mononukledren sowie multinukledren
Zellen und teils staubformiger Himo-
siderose in der Berliner-Blau-Fiarbung
entsprechend einer PVNS.

Fazit fiir die Praxis

== Hinweise fiir eine PVNS liefern rezidi-
vierende, blutige Gelenkergiisse.

== Diagnostischer Goldstandard ist
die MRT-Diagnostik: Hier sollten
insbesondere die Him-Sequenzen
mit Nachweis von Eisenmolekiilen
durchgefiihrt werden.

== Die endgiiltige Diagnosestellung
kann nur histologisch erfolgen.

== Arthroskopische Therapieverfahren
zeigen gegeniiber dem konven-
tionellen, offenen Verfahren nur
geringe Vorteile in Anbetracht der
Komplikationsrate.

== Die offene Synovektomie bleibt aus
unserer Sicht die radikalere Variante,
um maglichst viel Synovialgewebe zu
entfernen und damit die Rezidivrate
zu reduzieren.

== Postoperativ sollte eine Radiosyno-
viorthese im Intervall zur Senkung
der Rezidivrate durchgefiihrt werden.

== Klinische und ggf. MRT-Kontrollen
sollten zur Erfassung eines maoglichen
Rezidivs durchgefiihrt werden.
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