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Das sogenannte Adamantinom der langen Riihrenknoehen 
Von 

FRIEDRIeIt[ GLOOR 
Mit 6 Textubbildungen 

(Eingegangen am 1. Dezember 1962) 

I m  Jahre  1913 hat  B. FISCHER-WASELS einen eigenartigen subperiostalen 
osteolytischen K n o c h e n t u m o r  im Tibiaschaft  eines 37js Mannes beschrieben, 
den er wegen seiner histologischen ~hn l ichke i t  mi t  den Kie fe radamant inomen  
und  den Tumoren  des Hypophysenganges  a]s , ,Adaman t inom"  bezeichnete. 

Seither s ind etwas mehr  als 50 analoge Beobachtungen  publiziert  worden, yon 
denen wit  50 als einigermaBen gesiehert bet r~chten (Tabelle 1). 

Die F~lle yon CA]3AXIA, MA~CIAL-RoJAs, POSSATI und VAS~K waren uns leider nicht im 
Original zug~nglich. Die Fiille yon CASI~I und DESAIVE (Fall 2) betraehten wir als Uleus- 
carcinome der Haut mit 
sekundgrem Einbrueh in den 
Knoehen. Die Fiille yon P]~RO- 
c~oN und V]~LUET sowie SIs~oN 
sind histologisch zu wenig gut 
belegt, um als gesichert gelten 
zu kSnnen. Der Fall yon 
MANOALIK und MV.H~OTRA ist 
unserer Ansieht nach ein Knie- 
gelenks-Synovaliom mit se- 
kundarer Knochenbeteiligung, 
derjenige yon DIEPEVE~ U. 
Mitarb. wahrseheinlieh ein 
Handgelenks- Synovaliom. 

Eigene Beobachtungen 
Fall 1" (E. N. 9355/61). 

B. Sch., Maria, geb. 1911, 
Hausfrau. Im Februar 1958 
bei Sturz Fraktur des rechten 
Untersehenkels. Konservative 
Behandlung. Kein R6ntgen- 
bild. Frakturheilung verzSgert. 
Hausarbeit wieder aufge- 
nommen. Wegen dauernder 
Sehmerzen im reehten Unter- 
sehenkel mit zunehmender 

_&bb. 1. 51j~ihrige Frau. Sogenanntes Tibiaadamantinom. Poly- 
cystische Auftreibung des rechten Tibiaschaftes mit 
Verschm~ilerung der Corticalis. Kcinc pcriostale Reaktion 

Gehbehinderung 3 Jahre nach der Unterschenkelfraktur erste l~6ntgenaufnghme (Mai 1961). 
In der Mitre des rechten Tibiaschaftes eine polycystische Auftreibung mit starker Ver- 
schmglerung der Corficalis (Abb. 1). 

* Die klinischen Angaben verdanke ich Herrn PD Dr. M. ALLGOWER, Chefarzt der chirur- 
gischen Abteilung des Rhgtischen Kantonsspitales in Chur. 
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Tabelle 1. Bisher publizierte Fiille von sog. Adamantinomen der langen t~6hrenknochen 

Fall 
Nr. 

1 

2 

3 

4 

5 

6 

7 

8 

9 

i0 

ii 

12 

13 

14 

15 

16 

17 

18 

18 

2O 

21 

22 

23 

24 

25 

26 

27 

28 

Autoren 

MAIER 

FISCHER 

RICHTER 

BAKER 
HAWKSLEY 
RYRIE 

PETROW 
GLASUNOW 
HOLDE~ 
GRAY 
BisHoP 

DUNNE 

OBERLING 
VER~ES 
CHEVEREAU 
~EHBOCK 
BARBER 
WOHLFORT 
SLOA~E 
WOHLFORT 
SLOANE 
~ANKIN 

THOMAS 

DAVIDSON 

HEBBEL 

ANDERSON 
SAUNDERS 
BELL 

DOCKERTY 
~[EYERDING 
DOCKERTY 
~EYERDING 
CAGNOLI 

HALPERT 
BOnN 
~EFFELEY 
~ORTHUE 
SANTAGATTI 

HERTZ 

BAKER 
DOCKERTY 
COVENTRY 
BAKER 
DOCKERTY 
COVENTRY 

Jahr 
Alter, 

Ge- 
schlecht 

Lokali- 
sation 

Recht( 
Ulna  

Linke 
Tibia 

Rechtr 
Tibia 

Linke 
Tibia 

Recht( 
Tibia 

Linke 
Tibia 

Linke 
Tibia 

Rechtr 
Tibia 

Linke 
Tibia 

Recht( 
Tibia 

Linke 
Tibia 

Linke I 38 
Tibia I 

Rechte ] 
Tibia ] 39 

Linke I 
Tibia ] 

Fall Nr. Autoren 

BAKER 
DOCKERTY 
COVENTRY 
HICKS 

HicKs 7J 

LEDERER 
SINCLAIR 
MARZET 

MORGAN 

MACKENZIE 
SAL~ON 
PAYAN 
TRIFAUD 
CH~NGUS 
SPEED 
STEWART 
CHANGUS 
SPEED 
STEWART 
CHANGUS 
SPEED 
STEWART 
CHANGUS 
SEEED 
STEWART 
CHANGVS 
SPEED 
STEWART 
CHANGUS 
SPEED 
STEWART 
UEHLINGER 

UEHLINGER 

DELARUE 
CHO~ETTE 
BOUSQUET 
ETCHART 
VIVIANI 
BEL~ 
COHEN 
DAIILIN 
PuoH 
ELLIOTT 

ELLIOTT 

GLOOR 

GLOOR 

Jahr 
Alter, 

Ge- 
schlecht 

Lokali- 
sation 

Rechte 
Tibia 

Linke 
Tibia 

Linke 
Tibia 

Linke 
Tibia 

Linke 
Tibia 

Rechte 

Tibia 
Linke 

Tibia 

Linke 
Tibia 

Linke 
Tibia 

Rechte  
Tibia 

Rechte 
Tibia 

Linke 
Tibia 

Linke 
Tibia 

Hume- 
rus 

Tibia 

Linke 
Tibia 

Linke 
Ulna  

Linke 
Tibia 

Rechte 
Tibia 

Linke 
Tibia 

Rechte  
Tibia 

Linke 
Tibia 
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Operationsbe/und (Juni 1961). Am Tibiaschaft antero-lateral zwischen mittlerem und 
unterem Drittel eine kolbige Auftreibung und Verdiinnung der Corticalis. Unter der abge- 
tragenen Corticalis ein lappig gebauter, ziemlieh fester, unscharf begrenzter, gelblieher, 
gefagarmer Tumor, welcher stellemveise in die MarkhShle eingewachsen ist. Auskratzung des 
Tumors. Einffillen von Trochanterspongiosa. Osteotomie im alten Frakturspalt. Marknagel 
der Tibia und Fixation mit einer A-O-8-Loehplatte zur Gewahrung der Rotationsstabilit~t. 
Postoperativer Verlauf komplikationslos. Naehkontrolle 14Monate nach der Operation: 
guter Durchbau des Knochens, volle Belastung m6glich, im t~Sntgenbild noeh fleckige 
Knoehenstruktur (l~ezidiv ?). 

Histologischer Be/und des Operationspr~iparates. Innerhalb eines tells loekeren, zell- 
reichen, teils dichten und zellarmen Stfitzgewebes linden sich verzweigte epithelartige Zell- 
komplexe yon oft bizarren Formen. Sie sind z. T. dutch eine einschiehtige Lage pallisaden- 
artig aufgereihter kubiseher Zellen vom Stiitzgewebe abgegrenzt, z.T. 15sen sic sieh ohne 
seharfe Grenze gegen das Stiitzgewebe zu auf. Die Stromazellen sind klein und zeigen spin- 
delige oder sternfSrmige, chromatinreiehe Kerne. Die epithelartigen Zellverbande bestehen 
aus grSgeren Zellen mit teils reichliehem, tells sp~rlichem leicht eosinophilem Cytoplasma. Die 
Zellgrenzen sind unscharf. Die Kerne sind groB, oval bis spindelig, oft etwas eingebuchtet und 
zeigen ein ziemlieh dichtes grobscholliges Chromatingeriist. Die Nucleolen sind nut schwer 
zu erkennen. Die Kernmembran ist seharf abgegrenzt. Eine Zell- und Kernpolymorphie 
fehlt. Mitosen sind selten. An zahlreiehen Stellen erinnern die sehr kompakten Zellkomplexe 
an Basaliomstr~nge (Abb. 2). In anderen seltener naehweisbaren Bezirken liegen die zentralen 
Zellen der Zapfen in einem netzartig aufgelockerten Verband, in dessert Maschen sieh PAS- 
postive Substanzen nachweisen lassen. Die peripheren Zellen sind pallisadenartig aufgereiht. 
Diese Zellnester haben J~hnlichkeit mit Adamantinomzapfen. Nieht selten lassen sieh inner- 
halb der so]iden Zellverb~nde verzweigte Spaltr~ume nachweisen, welehe yon einer kubischen 
Zellage ausgekleidet werden und racist leer sind (Abb. 3). Stellenweise erkennt man auch 
zottenartige Strukturen. An anderen Stellen siud die epithelartigen Zellkomplexe imZentrum 
kollagenisiert. Eine Basalmembran l~Bt sich weder bei PAS-F~rbung noch bei Silberimprs 
nation darstellen. Die argyrophilen Fasem erstreeken sieh stellenweise bis ins Zentrum der 
Zellverbande und umspinnen einzelne Zellgruppen (Abb. 4). Hie und da ist das Stiitzgewebe 
etwas starker vascularisiert und zeigt frisehe Blutungen. Eine besondere Anh~tufung yon 
Blutgefagen ist jedoeh nirgends zu sehen. Im loekeren Stroma finder sich etwas Hamosiderin 
abgelagert. Einzelne Zellen der epithelartigen Zellverbande haben ebenfalls H~mosiderin 
gespeiehert. Mastzellen sind im Stiitzgewebe nut sparlieh nachzuweisen. Epidermale Diffe- 
renzierungen und adenomatSse Formationen kormten wir nicht finden. 

Die histologische Diagnose lautet: Sogenanntes Adamantinom (Synovaliom) der Tibia. 
Fall 2" (E. N. 5455/62). W., Anton, geb. 1942, Metzger-Lehrling. Am 18. Mai 1961 

Fugtritt gegen das linke Sehienbein, Sturz und Distorsion des linken Kniegelenkes. Am 
Sehienbein eine haselnuBgroge sehmerzlose Vorw61bung des Knoehens. April 1962 erneute 
Kontusion des linken Sehienbeines. Eine Hautverletzung nieht zu erkennen, hingegen im 
oberen Drittel des linken Tibiasehaftes eine wallnul~groBe druckempfindliche VorwSlbung 
des Knoehens. g6ntgenbild: kleinapfelgroBe mehrkammrige eystisehe Auftreibung im 
proximalen Drittel des Tibiaschaftes. 

Operationsbe/und (April 1962). Knochenoberfl/~che feinh6ckerig. Cortiealis teilweise 
zerstSrt, brieht bei Druek leieht ein. Unter der Corticalis ein mehrkammeriger weieh-elasti- 
scher gef~garmer gelb-weiger Tumor, weleher an einer Stelle bis in die MarkhShle eindringt. 
Curettage der MarkhShle. Gipsverband. Postoperativer Verlauf komplikationslos. Naeh- 
kontrolle 2 Monate sparer ergibt beginnende Konsolidation des Knoehens** 

Histologischer Be/und. Das histologische Bild entsprieht weitgehend demjenigen des 
1. Falles, weshalb auf eine detaillierte Besehreibung verziehtet wird. Der epithelartige Cha- 
rakter des Tumors ist noch auffallender als beim 1. Fall, wobei die kompakten basaliomartigen 

* Die klinischen Angaben und den Operationsbefund verdanke ieh ]-Ierrn Dr. & WE~GE~, 
Merian-Iselinspital, Basel. 

** Wahrend der Drueklegung der Arbeit ist es zu einem iaustgroflen lokalen Rezidiv 
des Tibiatumors gekommen, welches am 29. 5. 63 eine Beinamputation nStig maehte. 
Der l~ezidivtumor zeigt histologiseh das gleiehe Bild wie der Primartumor. In der 
Poplitea finder sieh eine sarkomat6s gebaute Lymphknotenmetastase. 
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Abb. 2. EN 5455/62. 2Ojhhriger l-VIann. Sogenanntes Adamant inom der Tibia. B~saliomartige und  
adamantinomart ige Zellzapfen. HE-F~rbung. Vergr. 100 • 

Abb. 3. EN 9355/61. 51jahrige Fran. Sogenanntes Adamant inom tier Tibia. Tumorzapfen mit  
Spaltbildungen (,,Synoviale Spaltbildungen"). HE-Fgrbung,  VergT. 90 • 

Ze l lkomplexe  bei  w e i t e m  zuhl re icher  s ind  als die ~ d u m a n t i n o m ~ r t i g e n  S~rukturen .  Das  
S t rom~ ist  aul3erordentl ich dicht ,  kol lagenis ier t  u n d  zel larm.  I n  den  sol iden Ze l lkomplexen  
f inden  sich s te l lenweise  grSBere m i t  B l u t  gefiillte Gef~i3sp~Iten. Die H~mos ide rose  im  Stii tz- 
gewebe ist  ~usgeprggt ,  ebenso f inder  sich reichl ich H g m o s i d e r i a  in  den  ep i the l~r t igen  Zel len 
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gespeiehert (Abb. 5). Diese Zellen zeigen aueh eine Phagocytose yon Fettstoffen. Auffallend 
sind zahlreiche Spaltri~ume mit zottenartigen Sgrukturen, die an Synovialzotten erinnern 
(Abb. 6). Eine BasMmembran fehlt aueh hier. Im Untersehied zum 1. Fall sind hie und da 
mehrkernige Riesenzellen nachzuweisen, auBerdem sind die Mastzellen etwas zahlreieher. 
Eine Zellpolymorphie fehlt. Mitosen sind selten. Eine epidermale Differenzierung der Zell- 
komplexe ist aueh in diesem Fall nieht zu erkennen. 

Histologische Diagnose: Sogenanntes Adamantinom der Tibia. 

Diskussion der Befunde und Vergleich mit  den Literaturf~illen 

Bei der his togenet ischen DeuLung der sog. A d a m a n t i n o m e  der langen l%6hren- 

knoehen s tehen sieh zwei Hypo thesen  gegeniiber. Auf der einen Seite werden 

die Tumoren  yore E k t o d e r m  abgeleitet ,  wghrend  auf der andern Seite die Ansieht  

ve r t r e t en  wird, es handle sieh um mesodermale  Gesehw61ste. 

Im Ansehlut3 an die Mitteilung FISCHERS wurde die epitheliale Natur der Tibiaadaman- 
tinome w~hrend vieler Jahre kaum ernstlieh angezweifelt. Zur Diskussion stand einzig die 
Frage, wie man sieh die Bildung eines epithelialen Knoehentumors erkl~ren kLnne. Die 
Auffassung FlSCgERS, dab es sieh um Verlagerung embryonaler Epithelzellen in den Knoehen 
handle, nnd zwar zu einem Zeitpunkt, in dem das ganze Ektoderm noel) die Potenz zur Bildung 
yon Ameloblasten hat, wurde yon versehiedenen Autoren, wenn aueh z. T. etwas modifiziert, 
anerkannt (BAK]~R und I-IAWKSLEY, I-IALPERT und Do]zN, HERTZ, OBERLINO u. Mitarb., 
PETROW und GLASUNOW). Ihr gegeniiber stand die zuerst yon RYRIE ge~iuBerte Ansicht, die 
Geschwfilste entstiinden aus traumatisch verlagerten Zellen der Epidermis oder der Haut- 
anhangsdrfisen (ANDERSOn und SAUNDERS, I)OCKERTu nnd ~IEYERDING, HERZOG U.a.). 
Gegen die Bedeutung yon Traumen sprieht aber die Tatsaehe, dab eindeutige Traumen in der 
Anamnese bei ungefi~hr einem Dritte] aller Beobaehtungen fehlen. Mit Recht wurde auch auf 
das Migverhaltnis zwisehen Hgufigkeit yon Tibiatraumen im tagliehen Leben und Seltenheit 
der Tibiaadamantinome hingewiesen. Aueh in neuerer Zeit vertreten verschiedene Autoren 
noch die Ansieht, es handle sich um epitheliale Knochentumoren. Sie aul?ern sich aber d~bei 
nieht zur Frage, wie es zur Epithelbildung innerhalb des Knoehens kommt (BAKER, DELARVE 
u. Mitarb., DOCKERTu U. Mitarb., MARZET, SALMON U. Mitarb.). Bereits 1936 hat BRUNNER 
in einer unter Leitung UEn~LINGERS abgefagten Dissertation fiber ein Weiehteil-Synovaliom 
des Oberarmes die Frage aufgeworfen, ob das Tibiaadamantinom FISCHEmWAS]~LS nieht ein 
Synovaliom sein kLnnte. Im Jahre 1947 hat dana LAUCttE bei Bearbeitung versehiedener 
maligner Gelenksynova,liome den Adamantinom-Fall seines Amtsvorg~ngers FISCHER-WASEL 
nachgeprfift und ist zum SehluB gekommen, es handle sieh dabei um ein Synovaliom. Ohne 
Kenntnis der Arbeit LAUCttES haben gleiehzeitig und unabhgngig voneinander HICKS sowie 
L~D~REg und SINCnAm Tibiageschwfilste vom Typus der Adamantinome publiziert und 
gezeigt, dag sic den Synovaliomen zuzureehnen seien. Ihre Auffassung hat jedoeh bisher 
wenig Anh~nger gefunden. Einzig U~LINGEa stimmte ihr zu, w~ihrend andere Autoren wie 
BAKER U. Mitarb., CHANGUS 11. Mitarb., ELLIOTT, MORGAN und MACKENZIE, SALMON 11. 
Mitarb. eine Beziehung der sog. Tibiaadamantinome zu den Synovaliomen ausdrficklieh 
ablehnen. C~ANGUS u. Mitarb. vertreten auf Grund der Untersuchung yon sechs eigenen 
F/~llen die Auffassung, dag die Adamantinome der langen gLhrenknoehen zwar mesenehymale 
Geschwii]ste seien, aber nicht den Synovaliomen sondern den Gef~gtumoren zuzuordnen 
seien. Sic leiten die Geschwfilste yon undifferenzierten mesenchymalen und endothelialen 
Angioblasten ab und bezeichnen sic deshMb als maligne Angioblastome. Zur gleiehen Ansieht 
kommt ELLmTT. Wahrscheinlieh sind sehon vor FISCHER einzelne Tibiaadamantinome als 
Knoehen-Endotheliome publiziert worden (BE~GE~, PET~OW und GLASUNOW, SIMON, TH~- 
VENOT). Eine sichere Einordnung dieser Fglle ist heute nicht mehr mLglieh. 

Makroskopisches Bild. Der  makroskopische Aspekt  des Tumors  wird in der 
L i t e ra tu r  sehr versehieden beschrieben. Die Farbe  ist  im al lgemeinen grau-weig 

bis gelblieh. Die 0berfl/~che g la t t  oder lobuliert ,  manehma l  gyriform. Die 

Konsis tenz wird bald als lest  (BAKEI~ u. Mitarb. ,  DOCKERTY und  1V~EYEtCDING, 

MEFFELEY und  NO~,THRUP, R~I~BOCK und B A ~ B ~ ,  eigene Fi~lle), bald als welch 

(BAKw~ und  HAWKSLEY, CAG~OL~, HOLDE~ und  GaA~) angegeben. Auf Sehni t t  
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finden sich hi~ufig Cysten, die oft gelbliche schleimige Flfissigkeit enthalten, 
seltener Blur. Der Tumor ist unscharf begrenzt und dringt h~ufig in die Mark- 
h6hle, seltener in Periost und Weichteile ein (HALPE~T und DOHN, I%ANKIN). 

Histologisches Bild. Das histologische Bild ist vielgestaltig. Regelmii$ig finden 
wir die folgenden Veri~nderungen: 

1. solide, stark verzweigte Zellkomplexe yon oft bizarren Formen, welche aus 
ziemlieh groSen Zellen mit unscharfen Zellgrenzen und leicht eosinophilem Cyto- 
plasma bestehen. Die Kerne sind chromatinreich, oval his spindelig und zeigen 
eine deuthche Kernmembran. Diese kompakten Zellzapfen erinnern an Basaliom- 
striinge. Sie beherrschen das histologische Bild in vielen Fiillen, wie auch in 
unseren beiden Beobachtungen. 

2. Zellnester mit einem peripheren Saum yon epithelial geschlossenen kubischen 
bis zylindrischen Zellen und zentralen netzf6rmig aufgelockerten sternf6rmigen 
Zellen. Im Zentrum der Zellkomplexe finden sich oft Hohlr/iume. Diese For- 
mationen haben •hnliehkeit mit Adamantinomzapfen. Sie sind in der Regel 
nicht sehr zahlreich. 

3. Verzweigte Spaltri~ume, welche yon wechselnd hohen epithelartigen Zellen 
ausgekleidet werden und gelegentlich PAS-postive Substanzen enthalten. 

4. Ein stellenweise 5demat6s aufgelockertes, ziemlich stark vascularisiertes, 
stellenweise kollagenisiertes zellarmes Stroma. 

5. I~eben diesen charakteristischen in allen Tumoren vorkommenden Ver- 
i~nderungen, lassen sich gelegentlich epidermale Differenzierungen mit para- 
keratotischen Kugeln nachweisen, wie sie in den Arbeiten yon ANDEI~SON und 
SAUNDERS, DOCKERTu und MEYERDING, REHBOCK und BARBER sowie SALMON 
u. Mitarb. abgebildet sind. Eehte Hornperlen, Stachelzellen oder Keratohyalin- 
granula werden jedoch hie fiberzeugend demonstriert. Hie und da finden sieh 
tubul~re oder adenomat6se Formationen (BIsHoP, DOOKERTu und MEYERDING). 
Gelegentlieh werden zottenartige Strukturen besehrieben (LEDE!aER und SIN- 
CLAI~, eigene Falle). Mehrkernige Riesenzellen, Phagoeytose yon H~mosiderin 
und Fettstoffen, sowie Anhaufung yon Mastzellen werden ebenfalls angegeben 
(DELAI~UE U. Mitarb., HICKS, eigene F~ille). 

Versuch einer hisfogenetischen Deutung. Wir haben unsere beiden Tibia- 
adamantinome mit 14 typischen Kieferadamantinomen des laufenden Unter- 
suehungsgutes verglichen. Eine gewisse strukturelle IJbereinstimmung liegt dabei 
zweifellos vor. Neben typischen Adamantinomzapfen linden wir aueh in Kiefer- 
adamantinomen nieht selten basaliomartige Verbande, wie dies aus Arbeiten fiber 
Kieferadamantinome bekannt ist (DEsAIVE, HERTZ, ROEINSON). SCHITLENBURr 
reehnet die Kieferadamantinome sogar den Basalcellearcinomen zu. Ein ]~ber- 
wiegen der basaliomartigen Zellkomplexe fiber die adamantinoiden Zellverbande 
ist aber beim Kieferadamantinom im Gegensatz zum Tibiaadamantinom selten. 
Die Kiefertumoren zeigen regelm~13ig eine deutlieh darstellbare Basalmembran 
zwischen Epithelzapfen und Stfitzgewebe, wie sich sowohl bei Silberimpragnation 
als auch bei PAS-Farbung erkennen l~13t. Ganz anders bei den Tibiageschwiilsten. 
IIier finden wir nur an vereinzelten Stellen eine Basalmembran angedeutet, in 
der Regel sind die soliden Zellkomplexe unseharf gegen das Stiitzgewebe abge- 
grenzt. Bei Silberimpragnation l~13t sieh zeigen, wie die Gitteffasern zwischen 
die ,,Epithelzellen" eindringen (Abb. 4). Mehrfach ist selbst innerhalb der Tumor- 
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Abb. ~. E N  9355/61. 51j~ihrige F rau .  Sogenann tes  A d a m ~ n t i n o m  der  Tibia .  I~2eine B a s a l m e m b r a n  
zwischcn , ,Ep i the l " -Zap fen  u n d  St i i tzgewebe.  Fc ines  Gi t te r f~serger i i s t  lira die Tumorze] lcn  herren.  

G6mSri-Si lber impr~ignat ion.  Vergr .  320 x 

&bb. 5. E N  5455/62. 20 jghr iger  Mann.  Sogenann tes  A d a m a n t i n o m  tier Tibia.  Spe iehe rnng  yon 
H~imos ider inp igment  in  den Tttmorzellen.  Ber l iner  B lau -F~rbung .  Vergr .  325 x 

zapfen ein deutl iches Gitterfasergeriist zu erkennen, was wir beim Kieferadaman- 
t inom nie beobachten konnten.  Ein Gitterfasergeriist wird auch von CgA~GUS 
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u. Mitarb., HIcxs  sowie LEDERER und SI~CL~R beschrieben, wahrend RICHTER, 
SALMO~ U. Mitarb. nur sp~rlich Gitterfasern fanden. Bei Berliner-Blau-Fs 
lg6t sich in unseren beiden F~llen nicht nur im Stii~zgewebe, sondern auch in den 
soliden Tumorzellkomplexen Hs nachweisen. Eine Phago- 
cytose yon H~mosiderin wird auch yon DELA~UE U. 1Vfitarb. sowie yon LEDEREI~ 
und SINCLAIR erwahnt. Bei Fgrbung mit  Fet t ro t  sind auBerdem nicht-doppel- 
brechende Fettstoffe in den Tumorzellen zu erkennen. In  den daraufhin unter- 
suchten Kieferadamantinomen konnten wir weder It~mosiderin- noch Fettstoff- 
speicherung nachweisen. 

Abb.  6. E N  5455/62. 20jghriger Mann.  Sogenanntes  A d a m a n t i n o m  tier Tibia.  Zo t tenar t ige  
Format ionen ,  die an  Synovia lzo t ten  erinnei 'n. H E - F h r b u n g .  Vergr .  70 • 

Fehlende Basalmembran,  8peicherfghigkeit ffir Eisenpigment und Fettstoffe 
sowie Fghigkeit zur Gitterfaserbildung sprechen meiner Ansicht naeh gegen ,,die 
epitheliale und fiir die mesenchymale Natur  der Adamant inome" der langen 
R6hrenknochen. I m  gleichen Sinne spricht die Tstsaehe, da~ die Tibiaadaman- 
tinome, wenn sie rezidivieren und entarten, in Sarkome und nich~ in Carcinome 
iibergehen (CgAsGUS u. Mitarb., DELARUE u. Mitarb.). Schwieriger ist es nun die 
Histogenese weiterzutreiben und die sog. Tibiaadamantinome einem best immten 
mesenchymalen Gewebe zuzuordnen. Wie bereits erw~hnt, werden die Ge- 
schwiilste yon den wenigen Autoren, die bisher eine mesenchymale Genese 
angenommen haben, auf der einen Seite den Synovaliomen zugeordnet ( t t lcxs,  
LAUCttE, L~D:EI~EI~ und SInCLAiR, U~gLIC~GS.~), auf der anderen Seite den Gef~ft- 
tumoren (C~A~GUS u. Mitarb., ELLIOTT). Wir haben deshalb unsere beiden 
Tibiaadamantinome mit  zwei typischen riesenzellfreien malignen Synovaliomen 
der unteren Extremit~t  verglichen. Es lassen sich dabei zahlreiehe strukturelle 
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~bereinst immungen erkennen. I m  Synovaliom einer 52jghrigen Frau linden wir 
solide Zellnester, die denjenigen unserer Tibiagesehwiilste gleiehen. Ebenso lassen 
sich synoviale Spaltbildungen und Zottenstrukturen erkennen, wie sie in den 
Tibiaadamantinomen vorkommen. Eine Basalmembran fehlt auch im Syn- 
valiom, hingegen ls sich bei Silberimprggnation stellenweise ein deutliehes 
l~etieulum um die Tumorzellen herum darstellen. Die Fs znr Speiehe- 
rung yon ttgmosiderinpigment und Fettstoffen zeigen aueh die Zellen unserer 
beiden malignen Synovaliome. Gelegentlieh erkennt man in den Spaltr~umen 
und zwischen den Tumorzellen der Synovaliome Stoffablagerungen mit  den 
histochemischen Eigensehaften der Synovia. Die gleiehen PAS-positiven und 
teilweise metaehromatisehen, sowie astrab]au-positiven Stoffe lassen sich aueh 
in unseren Tibiageschwfilsten nachweisen. 

Die groBe Mannigfaltigkeit des histologisehen Brides mit  bald mehr mesen- 
enehymalen, bald mehr epitheliaen Strukturen ist beim malignen Synovaliom 
al]gemein bekannt  (BENF, TT, GEILER, KIIqG, WRIGttT}. VINCENT nennt auf Grund 
eigener Untersuehungen und gestiitzt auf die Gewebskulturstudien VAUBELS 
als Charakteristica der Synovialzellen: 

a) Polymorphie des Zellbildes, 
b) Histiocytare lipophage und siderophage Eigensehaften, 
e) Fahigkeit zur Bildung yon Synovia-Muein, 
d) Bildung argyrophiler Fasern. 
Auch B]mG]~ hebt die histiocytaren Eigenschaften und die Fahigkeit zur Faserbildung 

bei den Synovaliomen hervor. MVRRAY U. Mitarb. konnten in Gewebskulturen yon malignen 
Synovaliomen ebenfalls reticulare Faserbfldung beobachten. GEILER bezeichnet als struk- 
turelle Ch~rakteristiea synovialer Tumoren die Bildung yon Spalt- und Hohlraumen und die 
pseudoepithelialen Differenzierungen. Die vor allem in den gutartigen Synovaliomen haufigen 
l%iesenzellen (GEILER, WRIGHT) finden sich gelegentlich auch in den Tibiaadamantinomen 
(B~ER und HAWKSLEY, I)ELARUE U. Mitarb., HOLDEN und GRAY, THOMAS). Eine Verlage- 
rung yon Synovia]zellen in den Knochen im Laufe der En~wicklung ist durchaus denkb~r, 
bflden sich doch Knochen und Synovia aus dem gleiehen embryonalen Mesenchym in sehr 
enger gegenseitiger Lagebeziehung. VAVB~L kommt ~uf Grund seiner Gewebskulturs~udien 
zum Sehlul~, dab die Synovialzellen den Chondroblasten und 0steoblasten naher verwandt 
seien Ms den Fibroblasten. HICKS konnte 3real ~ls Zuf~llsbefund im menseh]ichen Knochen 
Synovialzellkomp]exe nachweisen. 

Die Annahme, dal~ es sich bei den Tibiaadamantinomen um Gefa~tumoren 
handle, las t  sieh auf Grund der eigenen Beobachtungen nicht stfitzen. Ein 
Hamangioperieytom des Knoehens, wie es yon UEHLINGE~ zur Diskussion 
gestellt wird, laBt sieh auf Grund des Gitterfaserbildes ausschlieBen (BENEDETTI 
U. Mitarb., STOUT). CHANGUS u. Mitarb. leiten die Tumoren yon Angioblasten ab, 
also yon primitiven zur Gefal~bildung befahigten Mesenehymzellen. Die so]iden 
Zellkomplexe soften dabei aus mesenchymalen Angioblasten gebildet werden, 
wahrend die auch yon uns beobachteten Spaltraume yon endothelialen Angio- 
blasten ausgekleidet wfirden. Die Autoren stiitzen ihre Auffassung damit, dal~ 
zwei ihrer seehs Falle eine stark positive und zwei weitere eine schwaeh positive 
alkalisehe Phosphatase-Reaktion innerhalb der Tumorzellen zeigten, wahrend 
zwei daraufhin nntersuehte Kieferadamantinome keine alkalische Phosphatase- 
Aktivi tat  aufwiesen. Da abet aueh die Synovialzellen alkalische Phosphatase 
enthalten, ist eine Differenzierung zwisehen Synovaliom und Angioblastom auf 

Virchows Arch. path.  Anat. ,  Bd. 336 3 4  
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diese Weise nicht m6glich (L~vv.R und FORD). Gegen die endotheliale Natur  der 
Tumorzellen spricht, da$ die ,,Gef~gspalten" oft yon einem hohen pseudoepi- 
thelialen Zellbelag ausgekMdet werden und nichg yon Endothel, und da$ eine 
Basalmembran,  wie sie sieh unter den Endothelien in der Regel naehweisen 1/~Bt, 
fehlt. 

Eigenartig und in ihrer Bedeutung noeh ungekl/~rt ist die Kombinat ion yon 
Adamantinomen der langen R6hrenknochen mit  Herden yon fibr6ser Dysplasie. 
Bereits MEY~DI~G und DOcX~TY haben neben dem Adamantinom in ihren 
beiden Fallen eine ,,Ostitis fibrosa" beobachtet.  Diese ,,Ostitis fibrosa" wurde 
dann sp/iter yon BAKER, DOCXn~TY und COVenTRY als fibrSse Dysplasie reklassi- 
fiziert und den beiden Beobachtungen drei weitere F~lle einer Kombinat ion 
yon sog. Tibiaadamantinom mit  fibrSser Dysplasie beigeffigt. Weitere ent- 
sprechende Fs wurden yon CItANGUS U. Mitarb. (Fall 6) sowie yon CoHnN u. 
Mitarb. mitgeteilt. Die fibr6se Dysplasie kann dabei an der gleiehen Stelle wie 

das Adamantinom oder unabh/~ngig da- 

Alte rsgruppe  Gesamtzah l  

1 1 - - 2 0  
21--30 
31-~0 
41--50 
51--60 
61--70 
71--80 

Tabelle 2 

14 
13 

8 
6 
7 
0 
1 

50 

6 
5 
7 
5 
2 
0 
0 

25 Total 25 

yon in Tibia oder Fibula vorkommen. 
0b  es sieh bei der Kombinat ion yon fi-, 
br6ser Dysplasie mit  sog. Adamantinomen 
der Tibia um ein zufglliges Zusammen- 
treffen oder um kausale Beziehungen 
handelt, lggt sieh wohl vorl/~ufig noeh 
nieht entseheiden. 

Klinisehes Verhalten. Alters- und 
Geschlechtsverteilung. Es l~tBt sieh ein 
deutliches ~berwiegen der j/ingeren Alters- 

klassen zwischen 10 und 30 Jahren erkennen. 37 der 50 Patienten sind jfinger 
als 40 Jahre. Die jfingste Patientin ist ira Zeitpunkt der histologischen Diagnose 
11, die /ilteste 72 Jahre alt. Beide Gesehlechter erkranken gleich h/s 
(Tabelle 2). 

Lokalisation. Bevorzugte Lokalisation ist der Tibiaschaft. Er  war 44real 
betroffen. Die linke Tibia erkrankte etwas h/~ufiger (25mal) als die rechte (19real). 
Weitere Lokalisationen sind die Ulna (3mal), die Fibula (1real), der Femur (lmal) 
und der Humerus  (lmal). LICHT~ST~I~ erw/s ferner ein Adamantinom des 
Radius. 

Klinische Symptomatik. Als erstes khnisches Symptom werden 17real eine 
indolente Schwellung, 18real eine Schwellung mit  leichten Schmerzen und 8ram 
leichte Schmerzen ohne sichtbare Schwellung erw/thnt. Eine Gehbehinderung 
ist meistens erst nach l~ngerer Zeit festzustellen. Ein T/s wird in der 
Anamnese 25mal gefunden, davon 9real mit  Frakturen und 16mal ohne Knoehen- 
verletzung. 4real werden mehrfaehe Frakturen in Abst/~nden yon einigen Jahren 
erw/~hnt (F/ille 16, 18, 21, 43 unserer Tabelle 1). Das Fehlen eines Traumas wird 
in den F/~llen 6, 10, 17, 33, 37 und 38 yon den Autoren ausdrtickhch hervor- 
geh0ben. Die Beziehungen zwischen Trauma und Tumorentwicklung sind die 
folgenden: Einmal verstreiehen zwisehen Trauma und Tumornachweis 27 Jahre  
(Fall 18), 5mal 10--20 Jahre, 3real 6--10 Jahre, 9mal 1--5  Jahre, 6real 2 bis 
8 Monate und lmal  ist der Tumor wenige Tage nach dem Trauma bereits nachweis- 
bar (Fall 39). 
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Entwidclungsdauer, d. It. Zeitraum zwischen ersten Symptomen und Therapie- 
beginn. Sic betragt  12mMweniger Ms 1 Jahr,  18mal 1--5 Jahre,  6real 6--10 Jahre, 
6mM 11--20 Jahre und 2mal mehr Ms 25 Jahre. Die Entwieklungsdauer ist also 
verglichen mit anderen malignen Tumoren sehr lang. 

Rezidiw~eigung. Von 35 Patienten, dig mindestens wahrend 2 Jahren beob- 
achtet werden konnten, hatten 21 Rezidive. Am haufigsten treten die I~ezidive 
in den ersten 2 Jahren naeh Therapiebeginn auf. In 5 Fallen kam kS erst 4 bis 

18 Jahre naeh Therapiebeginn zum Rezidiv. 

~berlebenszeit. Genaue Angaben fiber die Lebensdauer yon 18 Fallen ver- 
danken wir den exakten katamnestischen Erhebungen yon BAKg~ u. Mitarb. 
Uberlebenszeiten yon mehr als 10 Jahren  (bis zu 21 Jahren) werden yon diesen 
Autoren in den Fallen 4, 5, 7, 8 und 15 angegeben. Dazu kommen die Falle 18, 
42 und 47, welche alle mehr als 10 Jahre iiberlebt haben. Uberlcbenszeiten yon 
3- -5  Jahren finden wir bei den Fallen 12, 22, 27, 29, 31, 38 und 46. 

Todes/i~lle und Metastasierung. Von den 50 Patienten unserer Literatur- 
zusammenstellung sind 11 gestorben. Zweimal ist der Tod infolge Wundinfektion 
kurz nach der Operation eingetreten (Fi~lle 11 und 19). Die iibrigen 9 sind inner- 
halb yon 2--23 Jahren nach der ersten Behandlung gestorben. Sie zeigten alle 
klinisch oder r6ntgenologiseh Verdacht auf Metastasen. Eine Autopsie mit  
histologischer Verifizierung konnte jedoeh nut  in einem Fall durchgeffihrt werden 
(Fall 11). Histologisch gesicherte inguinMe Metastasen wurden in den Fallen 9, 
11 und 20 gefunden. 

Prognose und Therapie. Die Prognose der sog. Adamantinome der ]angen 
R6hrenknochen ist bedeutend ungfinstiger als im Mlgemeinen angenommen 
wird, worauf vor allem BAKEn u. Mitarb. hingewiesen haben. Wenn wir ihre 
Angaben durch die in der Zwischenzeit publizierten Beobaehtungen erganzen, 
so stellen wir fest, dab yon 25 Fallen, die nach der ersten Therapie langer als 
2 Jahre verfolgt werden konnten, 9 gestorben sind. 0bwohl die klinisch und 
r6ntgenologisch nachgewiesenen Lungen- und Skeletmetastasen in keinem Fall 
durch eine Autopsie gesichert werden konnten, darf doch angenommen werden, 
dab die meisten der bei ihrem Tode noch jungen Patienten an den Metastasen 
ihres Adamantinoms gestorben sind. Die Therapie ergibt sich aus der starken 
l~ezidivneigung und der ungfinstigen Fernprognose. Curettage, lokale Excision 
und R6ntgenbestrahlung sind ungenfigend. In  Frage kommt  nut  eine breite 
Excision im Gesunden oder die von den Autoren der Mayo-Klinik beffirwortete 
primare Amputation.  

Zusammen~assung 
Es wird fiber zwei sog. Adamantinome der Tibia bei einer 51jghrigen Frau 

und einem 20jahrigen Mann berichtet. Es handelt sich um mesenehymale 
Knochengeschwfilste, die nach ihrem morphologischen Vcrhalten sehr wahr- 
scheinlich den Synovaliomcn zuzuordnen sind. Einc Zusammcnstcllung der 50 
bisher publizierten Falle von sog. Adamantinomen der langen I{6hrenknoehen 
zeigt, dab auch das biologisch-klinische Verhalten mit  langsamcm Wachstum, 
starker t~ezidivneigung und Bevorzugung der unteren Extremita ten sich weit- 
gehend mit  demjenigen der mMignen Gelenks-Synovaliome deckt. 

34* 
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The So-called Adamant inoma  of the Long Tubular  Bones. 

(Report of Two Tibial Adamant inomas)  

Summary 
Two so-called adaman t inomas  of the t ib ia  are reported;  one occurred in  a 

51 yr. old woman,  the other in  a 20 yr. old man.  They  are to be regarded as 
mesenchymal  tumors  of the bone, and  should be classified most  p robably  with 
the synoviomas because of their  morphological qualities. A complication of the 
50 previously publ ished cases of so-called adamant inGmas  of the long tubu la r  
bones shows, t ha t  the biological-clinical behavior  of slow growth, the strong 
t endency  to recur, and  the predilect ion for the lower extremities are congruous 
with the ma l ignan t  jo in t  synovioma.  
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