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Das sogenannte Adamantinom der langen Rohrenknochen

Von
FriepricH GLoOR

Mit 6 Textabbildungen
( Bingegangen am 1. Dezember 1962)

Im Jahre 1913 hat B. FiscHER-WASELS einen eigenartigen subperiostalen
osteolytischen Knochentumor im Tibiaschaft eines 37jdhrigen Mannes beschrieben,
den er wegen seiner histologischen Ahnlichkeit mit den Kieferadamantinomen
und den Tumoren des Hypophysenganges als ,,Adamantinom‘* bezeichnete.
Seither sind etwas mehr als 50 analoge Beobachtungen publiziert worden, von
denen wir 50 als einigermafen gesichert betrachten (Tabelle 1).

Die Falle von CaBANIA, MARCIAL-R0JAS, PossaTI und VANEK waren uns leider nicht im
Original zuginglich. Die Falle von Casint und DEsatve (Fall 2) betrachten wir als Ulcus-
carcinome der Haut mit
sekundirem Einbruch in den
Knochen. Die Fille von PEro-
CcHON und VELUET sowie STMON
sind histologisch zu wenig gut
belegt, um als gesichert gelten
zu konnen. Der TFall wvon
MavcaL®K und MEHROTRA ist
unserer Ansicht nach ein Knie-
gelenks-Synovaliom mit se-
kundéarer Knochenbeteiligung,
derjenige von DIEPEVEEN u.
Mitarb. wahrscheinlich ein
Handgelenks-Synovalion.

Eigene Beobachtungen

Fall 1* (E. N. 9355/61).
B. Sch., Maria, geb. 1911,
Hausfrau. Im Februar 1958
bei Sturz Fraktur des rechten
Unterschenkels. Konservative
Behandlung. Kein Réntgen-
bild. Frakturheilung verzogert.
Hausarbeit ~ wieder aufge-  Apb. 1. 51jshrige Frau. Sogenanntes Tibiaadamantinom. Poly-
nommen. Wegen dauernder cystische Auftreibung des rechten Tibiaschaftes mit
Schmerzen im rechten Unter- Verschmailerung der Corticalis. Keinc periostale Reaktion
schenkel mit zunehmender
Gehbehinderung 3 Jahre nach der Unterschenkelfraktur erste Rontgenaufnahme (Mai 1961).
In der Mitte des rechten Tibiaschaftes eine polycystische Auftreibung mit starker Ver-
schmélerung der Corticalis (Abb. 1).

* Die klinischen Angaben verdanke ich Herrn PD Dr. M. Arr.c6wER, Chefarzt der chirur-
gischen Abteilung des Rhatischen Kantonsspitales in Chur.
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Tabelle 1. Bisher publizierte Fille von sog. Adamantinomen der langen Rohrenknochen

Ta Alter, Lokali- Alter, s
er.] Autoren Jahr c ﬁgéht sation ]’l:%,]'l Autoren Jahr o }g:(;ht Lsg};{iily;
1 | Marer 1900 20 Rechte| 29 | BakEr 1954 27 Rechte
Q Ulna DockEerTY Q Tibia
2 | FIscHER 1913 37 Linke COVENTRY
8 Tibia | 30 | Hicks 1954 74 Linke
3 | Ricurer 1930 12 Rechte Q Tibia
3 Tibia | 31 | Hrcks ] 1954 | 21 Linke
4 | BAkER 1931 46 Linke ‘ Q Tibia
HAWKSLEY 8 Tibia | 32 | LEDERER 1954 11 Linke
5 | RyRrIE 1932 36 Rechte SINCLAIR Q Tibia
3 Tibia | 33 | MarzeT 1954 52 Linke
6 | PETROW 1933 22 Linke Q Tibia
GLASUNOW a8 Tibia | 34 | Morcan 1956 42 Rechte
7 | HoLpEN 1934 36 Linke
GRAY Q Tibia MACKENZIE 3 Tibia
8 | Bismor 1937 22 Rechte| 35 | Sarmow 1956 22 Linke
3 Tibia Pavaxn Q Tibia
9 | DuNNE 1938 32 Linke TRIFAUD
g Tibia | 36 | CHANGUS 1957 45 Linke
10 | OBERLING 1938 51 Rechte SPEED g Tibia
VERMES 8 Tibia STEWART
CHEVEREAU 37 | Cmanaus 1957 58 Linke
11 | REHBOCK 1938 24 Linke SPEED 3 Tibia
BARBER 3 Tibia STEWART
12 | WonLrorT | 1938 57 Linke | 38 | CmaNGUS 1957 19 Rechte
SLOANE ? Tibia SPEED Q Tibia
13 | WoHrLFORT | 1938 18 Rechte STEWART
SLOANE Q Tibia | 39 | CHANGUS 1957 39 Rechte
14 | RaNgIN 1939 25 Linke SPEED & Tibia,
& Tibia STEWART
15 | Tromas 1939 19 Rechte| 40 | CmANGUS 1957 11 Linke
Q Tibia SPEED 3 Tibia
16 | DavipsonN 1940 26 Linke STEWART
8 Tibia | 41 | CHANGUS 1957 28 Linke
17 | HeBBErL 1940 14 Rechte SPEED ? Tibia
? Tibia STEWART
18 | AnpErsoN | 1942 45 Rechte| 42 | UrHLinger | 1957 35 Hume-
SAUNDERS g Ulna 3 rus
18 | BriL 1942 16 Femur | 43 | UrHrLingER | 1957 10 Tibia,
3 )
20 | DoOCKERTY | 1942 24 Linke | 44 | DELARUE 1960 57 Linke
MEYERDING ? Tibia CHOMETTE Q Tibia
21 DocKERTY | 1942 27 Linke BousqueT
MEYERDING 3 Tibia | 45 | ETcHART 1961 20 Linke
22 | Caeworr 1944 14 Rechte VIviant & Ulna
Q Tibia BrLw
23 | HALPERT 1947 24 Rechte| 46 | ComEw 1962 19 Linke
Donx Q Tibia Dannix Q Tibia
24 | MerrELEY | 1947 16 Linke Poar
NortHUP Q Tibia | 47 | Erriorr 1962 36 Rechte
25 | Sanracatrr| 1949/ 59 Rechte 3 Tibia
1950 Q Tibia | 48 | ErLriorT 1962 29 Linke
26 Hertz 1952 49 Rechte Q Tibia
a Tibia | 49 GLOOR 1962 50 Rechte
27 BARER 1954 35 Linke Q Tibia
DocEERTY 8 Fibula| 50 | Groor 1962 20 Linke
COVENTRY 3 Tibia
28 | BAKER 1954 56 Rechte
DOCKERTY @ Tibia

COVENTRY
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Operationsbefund (Juni 1961). Am Tibjaschaft antero-lateral zwischen mittlerem und
unterem Drittel eine kolbige Auftreibung und Verdinnung der Corticalis. Unter der abge-
tragenen Corticalis ein lappig gebauter, ziemlich fester, unscharf begrenzter, gelblicher,
gefaBarmer Tumor, welcher stellenweise in die Markhohle eingewachsen ist. Auskratzung des
Tumors. Einfilllen von Trochanterspongiosa. Osteotomie im alten Frakturspalt. Marknagel
der Tibia und Fixation mit einer A-O-8-Lochplatte zur Gewahrung der Rotationsstabilitat.
Postoperativer Verlauf komplikationslos. Nachkontrolle 14 Monate nach der Operation:
guter Durchbau des Knochens, volle Belastung moglich, im Réntgenbild noch fleckige
Knochenstruktur (Rezidiv ?).

Histologischer Befund des Operationspriaparates. Innerhalb eines teils lockeren, zell-
reichen, teils dichten und zellarmen Stiitzgewebes finden sich verzweigte epithelartige Zell-
komplexe von oft bizarren Formen. Sie sind z.T. durch eine einschichtige Lage pallisaden-
artig aufgereihter kubischer Zellen vom Stiitzgewebe abgegrenzt, z. T. losen sie sich ohne
scharfe Grenze gegen das Stiitzgewebe zu auf. Die Stromazellen sind klein und zeigen spin-
delige oder sternidrmige, chromatinreiche Kerne. Die epithelartigen Zellverbande bestehen
aus groBeren Zellen mit teils reichlichem, teils spirlichem leicht eosinophilem Cytoplasma. Die
Zellgrenzen sind unscharf. Die Kerne sind groB3, oval bis spindelig, oft etwas eingebuchtet und
zeigen ein ziemlich dichtes grobscholliges Chromatingeriist. Die Nucleolen sind nur schwer
zu erkennen. Die Kernmembran ist scharf abgegrenzt. Eine Zell- und Kernpolymorphie
fehlt. Mitosen sind selten. An zahlreichen Stellen erinnern die sehr kompakten Zellkomplexe
an Basaliomstringe (Abb. 2). In anderen seltener nachweisbaren Bezirken liegen die zentralen
Zellen der Zapfen in einem netzartig aufgelockerten Verband, in dessen Maschen sich PAS-
postive Substanzen nachweisen lassen. Die peripheren Zellen sind pallisadenartig aufgereiht.
Diese Zellnester haben Ahnlichkeit mit Adamantinomzapfen. Nicht selten lassen sich inner-
halb der soliden Zellverbénde verzweigte Spaltriiume nachweisen, welche von einer kubischen
Zellage ausgekleidet werden und meist leer sind (Abb. 3). Stellenweise erkennt man auch
zottenartige Strukturen. An anderen Stellen sind die epithelartigen Zellkomplexe im Zentrum
kollagenisiert. Eine Basalmembran 148t sich weder bei PAS-Fiirbung noch bei Silberimprig-
nation darstellen. Die argyrophilen Fasern erstrecken sich stellenweise bis ins Zentrum der
Zellverbande und umspinnen einzelne Zellgruppen (Abb. 4). Hie und da ist das Stiitzgewebe
etwas starker vascularisiert und zeigt frische Blutungen. Eine besondere Anhiufung von
Blutgefiafen ist jedoch nirgends zu sehen. Im lockeren Stroma findet sich etwas Hamosiderin
abgelagert. Einzelne Zellen der epithelartigen Zellverbinde haben ebenfalls Hamosiderin
gespeichert. Mastzellen sind im Stiitzgewebe nur sparlich nachzuweisen. Epidermale Diffe-
renzierungen und adenomattse Formationen konnten 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
FuBtritt gegen das linke Schienbein, Sturz und Distorsion des linken Kniegelenkes. Am
Schienbein eine haselnuBgrofe schmerzlose Vorwdlbung des Knochens. April 1962 erneute
Kontusion des linken Schienbeines, Eine Hautverletzung nicht zu erkennen, hingegen im
oberen Drittel des linken Tibiaschaftes eine wallnufigroBe druckempfindliche Vorwélbung
des Knochens. Rontgenbild: kleinapfelgroBe mehrkammrige cystische Auftreibung im
proximalen Drittel des Tibiaschaftes.

Operationsbefund (April 1962). Knochenoberfliche feinhéckerig. Corticalis teilweise
zerstort, bricht bei Druck leicht ein. Unter der Corticalis ein mehrkammeriger weich-elasti-
scher gefaBarmer gelb-weiller Tumor, welcher an einer Stelle bis in die Markhohle eindringt.
Curettage der Markhohle. Gipsverband. Postoperativer Verlauf komplikationslos. Nach-
kontrolle 2 Monate spiter ergibt beginnende Konsolidation des Knochens **,

Histologischer Befund. Das histologische Bild entspricht weitgehend demjenigen des
L. Falles, weshalb auf eine detaillierte Beschreibung verzichtet 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 ich Herrn Dr. & WENGEN,
Merian-Iselinspital, Basel.

** Wihrend der Drucklegung der Arbeit ist es zu einem faustgroBen lokalen Rezidiv
des Tibiatumors gekommen, welches am 29. 5. 63 eine Beinamputation notig machte.
Der Rezidivtumor zeigt histologisch das gleiche Bild wie der Primirtumor. In der
Poplitea findet sich eine sarkomatds gebaute Lymphknotenmetastase.
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Abb, 2. EN 5455/62. 20jéhriger Mann. Sogenanntes Adamantinom der Tibia. Basaliomartige und
adamantinomartige Zellzapfen., HE-Férbung. Vergr. 100 x

Abb. 3. EN 9355/61. 51jéhrige Frau. Sogenanntes Adamantinom der Tibia. Tumorzapfen mit
Spaltbildungen (,,Synoviale Spaltbildungen). HE-Firbung, Vergr. 90 X

Zellkomplexe bei weitem zahlreicher sind als die adamantinomartigen Strukturen. Das
Stroma ist auBerordentlich dicht, kollagenisiert und zellarm. In den soliden Zellkomplexen
finden sich stellenweise groBere mit Blut gefiillte GefaBspalten. Die Hamosiderose im Stiitz-
gewebe ist ausgepragt, ebenso findet sich reichlich Hamosiderin in den epithelartigen Zellen
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gespeichert (Abb. 5). Diese Zellen zeigen auch eine Phagocytose von Fettstoffen. Auffallend
sind zahlreiche Spaltriiume mit zottenartigen Strukturen, die an Synovialzotten erinnern
(Abb. 6). Eine Basalmembran fehlt auch hier. Jm Unterschied zum 1. Fall sind hie und da
mehrkernige Riesenzellen nachzuweisen, auBerdem sind die Mastzellen etwas zahlreicher.
Eine Zellpolymorphie fehlt. Mitosen sind selten. Eine epidermale Differenzierung der Zell-
komplexe ist auch in diesem Fall nicht zu erkennen.

Histologische Diagnose: Sogenanntes Adamantinom der Tibia.

Diskussion der Befunde und Vergleich mit den Literaturfiillen

Bei der histogenetischen Deutung der sog. Adamantinome der langen Rohren-
knochen stehen sich zwei Hypothesen gegeniiber. Auf der einen Seite werden
die Tumoren vom Ektoderm abgeleitet, wihrend auf der andern Seite die Ansicht
vertreten wird, es handle sich um mesodermale Geschwiilste.

Im Anschlufl an die Mitteilung F1scarrs wurde die epitheliale Natur der Tibiaadaman-
tinome wihrend vieler Jahre kaum ernstlich angezweifelt. Zur Diskussion stand einzig die
Frage, wie man sich die Bildung eines epithelialen Knochentumors erklaren kénne. Die
Auffassung FIscHERs, daf es sich um Verlagerung embryonaler Epithelzellen in den Knochen
handle, und zwar zu einem Zeitpunkt, in dem das ganze Ektoderm noch die Potenz zur Bildung
von Ameloblasten hat, wurde von verschiedenen Autoren, wenn auch z. T. etwas modifiziert,
anerkannt (Bax®Er und Hawkstry, Harrrrt und Domw, HerTz, OBErRLING u. Mitarb.,
Prtrow und Grasuxow). Ihr gegeniiber stand die zuerst von RYRIE gedullerte Ansicht, die
Geschwiilste entstiinden aus traumatisch verlagerten Zellen der Epidermis oder der Haut-
anhangsdriisen (ANDERSON und SAUNDERS, DockerTy und MEvERDING, HERZOG u. a.).
Gegen die Bedeutung von Traumen spricht aber die Tatsache, dafl eindeutige Traumen in der
Anamnese bei ungefiahr einem Drittel aller Beobachtungen fehlen. Mit Recht wurde auch auf
das MiBverhdltnis zwischen Haufigkeit von Tibiatraumen im téglichen Leben und Seltenheit
der Tibiaadamantinome hingewiesen. Auch in neuerer Zeit vertreten verschiedene Autoren
noch die Ansicht, es handle sich um epitheliale Knochentumoren. Sie d&uflern sich aber dabei
nicht zur Frage, wie es zur Epithelbildung innerhalb des Knochens kommt (BAKER, DELARUE
u. Mitarb., DockeERTY u. Mitarb., MArzET, SALMON u. Mitarb.). Bereits 1936 hat BRUNNER
in einer unter Leitung UrHLINGERs abgefaliten Dissertation iiber ein Weichteil-Synovaliom
des Oberarmes die Frage aufgeworfen, ob das Tibiaadamantinom FrscHER-WASELs nicht ein
Synovaliom sein kénnte. Im Jahre 1947 hat dann LavcHE bei Bearbeitung verschiedener
maligner Gelenksynovaliome den Adamantinom-Fall seines Amtsvorgingers FiscHER-WASEL
nachgepriift und ist zum Schluf gekommen, es handle sich dabei um ein Synovaliom. Ohne
Kenntnis der Arbeit Lavcrgs haben gleichzeitig und unabhéngig voneinander Hicks sowie
LeperErR und SiNcratr Tibiageschwiilste vom Typus der Adamantinome publiziert und
gezeigt, dall sie den Synovaliomen zuzurechnen seien. Thre Auffassung hat jedoch bisher
wenig Anhanger gefunden. Einzig UBHLINGER stimmte ihr zu, wahrend andere Autoren wie
BagER u. Mitarb., CHaNGUS u. Mitarb., ELriorr, MOoRGAN und MACKENZIE, SALMON 1.
Mitarb. eine Beziehung der sog. Tibiaadamantinome zu den Synovaliomen ausdriicklich
ablehnen. Cmawcus u. Mitarb. vertreten auf Grund der Untersuchung von sechs eigenen
Fallen die Auffassung, daf die Adamantinome der langen Rohrenknochen zwar mesenchymale
Geschwiilste seien, aber nicht den Synovaliomen sondern den Gefiftumoren zuzuordnen
seien. Sie leiten die Geschwiilste von undifferenzierten mesenchymalen und endothelialen
Angioblasten ab und bezeichnen sie deshalb als maligne Angioblastome. Zur gleichen Ansicht
kommt Errrorr. Wahrscheinlich sind schon vor FIscHER einzelne Tibiaadamantinome als
Knochen-Endotheliome publiziert worden (BErcER, PETROW und Grasuwow, Simow, THE-
VvENOT). Eine sichere Einordnung dieser Fille ist heute nicht mehr méoglich.

Makroskopisches Bild. Der makroskopische Aspekt des Tumors wird in der
Literatur sehr verschieden beschrieben. Die Farbe ist im allgemeinen grau-weify
bis gelblich. Die Oberfliche glatt oder lobuliert, manchmal gyriform. Die
Konsistenz wird bald als fest (Bax®ErR u. Mitarb., Dockerty und MEYERDING,
MEerreLEY und NorRTHRUP, REEBOCK und BARBER, eigene Fille), bald als weich
(Baker und HawksLry, Caerwori, HorpEN und Gray) angegeben. Auf Schnitt
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finden sich héufig Cysten, die oft gelbliche schleimige Fliissigkeit enthalten,
seltener Blut. Der Tumor ist unscharf begrenzt und dringt hiufig in die Mark-
hohle, seltener in Periost und Weichteile ein (HaLPERT und DoHN, RANKIN).

Histologisches Bild. Das histologische Bild ist vielgestaltig. RegelmiBig finden
wir die folgenden Verdnderungen:

1. solide, stark verzweigte Zellkomplexe von oft bizarren Formen, welche aus
ziemlich grofen Zellen mit unscharfen Zellgrenzen und leicht eosinophilem Cyto-
plasma bestehen. Die Kerne sind chromatinreich, oval bis spindelig und zeigen
eine deutliche Kernmembran. Diese kompakten Zellzapfen erinnern an Basaliom-
stringe. Sie beherrschen das histologische Bild in vielen Féllen, wie auch in
unseren beiden Beobachtungen.

2. Zellnester mit einem peripheren Saum von epithelial geschlossenen kubischen
bis zylindrischen Zellen und zentralen netzférmig aufgelockerten sternférmigen
Zellen. Im Zentrum der Zellkomplexe finden sich oft Hohlrdume. Diese For-
mationen haben Ahnlichkeit mit Adamantinomzapfen. Sie sind in der Regel
nicht sehr zahlreich.

3. Verzweigte Spaltrdume, welche von wechselnd hohen epithelartigen Zellen
ausgekleidet werden und gelegentlich PAS-postive Substanzen enthalten.

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

5. Neben diesen charakteristischen in allen Tumoren vorkommenden Ver-
anderungen, lassen sich gelegentlich epidermale Differenzierungen mit para-
keratotischen Kugeln nachweisen, wie sie in den Arbeiten von ANDERSON und
SAUNDERS, DockKERTY und MEYERDING, REHBOCK und BARBER sowie SALMON
u. Mitarb. abgebildet sind. Echte Hornperlen, Stachelzellen oder Keratohyalin-
granula werden jedoch nie tberzeugend demonstriert. Hie und da finden sich
tubuldre oder adenomatése Formationen (Bismor, DockERTY und MEYERDING).
Gelegentlich werden zottenartige Strukturen beschrieben (LEDERER und SIN-
oLAIR, eigene Tille). Mehrkernige Riesenzellen, Phagocytose von Himosiderin
und Fettstoffen, sowie Anhdufung von Mastzellen werden ebenfalls angegeben
(DELARUE u. Mitarb., Hicks, eigene Fille).

Versuch einer histogenetischen Deutung. Wir haben unsere beiden Tibia-
adamantinome mit 14 typischen Kieferadamantinomen des laufenden Unter-
suchungsgutes verglichen. Eine gewisse strukturelle Ubereinstimmung liegt dabei
zweifellos vor. Neben typischen Adamantinomzapfen finden wir auch in Kiefer-
adamantinomen nicht selten basaliomartige Verbinde, wie dies aus Arbeiten iiber
Kieferadamantinome bekannt ist (DEsatve, HERTZ, RoBINSON). SCHULENBURG
rechnet die Kieferadamantinome sogar den Basalcellcarcinomen zu. Ein Uber-
wiegen der basaliomartigen Zellkomplexe itber die adamantinoiden Zellverbande
ist aber beim Kieferadamantinom im (Gegensatz zum Tibiaadamantinom selten.
Die Kiefertumoren zeigen regelmiBig eine deutlich darstellbare Basalmembran
zwischen Epithelzapfen und Stitzgewebe, wie sich sowohl bei Silberimprignation
als auch bei PAS-Tarbung erkennen laft. Ganz anders bei den Tibiageschwiilsten.
Hier finden wir nur an vereinzelten Stellen eine Basalmembran angedeutet, in
der Regel sind die soliden Zellkomplexe unscharf gegen das Stiitzgewebe abge-
grenzt. Bei Silberimprignation it sich zeigen, wie die Gitterfasern zwischen
die ,,Epithelzellen* eindringen (Abb.4). Mehrfach ist selbst innerhalb der Tumor-



Abb. 4. EN 9355/61. 51jihrige Frau. Sogenanntes Adamantinom der Tibia. Keine Basalmembran
zwischen ,,Epithel*-Zapfen und Stiitzgewebe. Feines Gitterfasergeriist um. die Tumorzellen herum.
GoOmori-Silberimprégnation. Vergr. 320 x
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Abb. 5. LN 5455/62. 20jahriger Mann. Sogenanntes Adamantinom der Tibia. Speicherung von
Héamogsiderinpigment in den Tumorzellen. Berliner Blau-Farbung. Vergr. 325 X
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zapfen ein deutliches Gitterfasergeriist zu erkennen, was wir beim Kieferadaman-
tinom nie beobachten konnten. Ein Gitterfasergertist wird auch von CHANGUS
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u. Mitarb., Hicks sowie LEDERER und SINCLAIR beschrieben, wihrend RICHTER,
Sarmon u. Mitarb. nur spérlich Gitterfasern fanden. Bei Berliner-Blau-Farbung
146t sich in unseren beiden Féllen nicht nur im Stiitzgewebe, sondern auch in den
soliden Tumorzellkomplexen Himosiderinpigment nachweisen. Eine Phago-
cytose von Hamosiderin wird auch von DELARUR u. Mitarb. sowie von LEDERER
und SiNcrair erwdhnt. Bei Firbung mit Fettrot sind auBlerdem nicht-doppel-
brechende Fettstoffe in den Tumorzellen zu erkennen. In den daraufhin unter-
suchten Kieferadamantinomen konnten wir weder Hémosiderin- noch Fettstoff-
speicherung nachweisen.

Abb. 6. EN 5455/62. 20jahriger Mann. Sogenanntes Adamantinom der Tibia. Zottenartige
Formationen, die an Synovialzotten erinnern. HE-Farbung. Vergr. 70 x

Fehlende Basalmembran, Speicherfihigkeit fir Eisenpigment und Fettstoffe
sowie Fahigkeit zur Gitterfaserbildung sprechen meiner Ansicht nach gegen ,.die
epitheliale und fir die mesenchymale Natur der Adamantinome® der langen
Réhrenknochen. Im gleichen Sinne spricht die Tatsache, dafl die Tibiaadaman-
tinome, wenn sie rezidivieren und entarten, in Sarkome und nicht in Carcinome
iibergehen (CraNcUs u. Mitarb., DELARUE u. Mitarb.). Schwieriger ist es nun die
Histogenese weiterzutreiben und die sog. Tibiaadamantinome einem bestimmten
mesenchymalen Gewebe zuzuordnen. Wie bereits erwihnt, werden die Ge-
schwiilste von den wenigen Autoren, die bisher eine mesenchymale Genese
angenommen haben, auf der einen Seite den Synovaliomen zugeordnet (Hicks,
Lavonr, LEDERER und SINOLATR, UBHLINGER), auf der anderen Seite den Gefa3-
tumoren (CHawaus u. Mitarb., Errrorr). Wir haben deshalb unsere beiden
Tibiaadamantinome mit zwei typischen riesenzellfreien malignen Synovaliomen
der unteren Extremitit verglichen. Es lassen sich dabei zahlreiche strukturelle
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Ubereinstimmungen erkennen. Im Synovaliom einer 52jihrigen Frau finden wir
solide Zellnester, die denjenigen unserer Tibiageschwiilste gleichen. Ebenso lassen
sich synoviale Spaltbildungen und Zottenstrukturen erkennen, wie sie in den
Tibiaadamantinomen vorkommen. Kine Basalmembran fehlt auch im Syn-
valiom, hingegen 148t sich bei Silberimprignation stellenweise ein deutliches
Reticulum um die Tumorzellen herum darstellen. Die Fahigkeit zur Speiche-
rung von Hamosiderinpigment und Fettstoffen zeigen auch die Zellen unserer
beiden malignen Synovaliome. Gelegentlich erkennt man in den Spaltrdumen
und zwischen den Tumorzellen der Synovaliome Stoffablagerungen mit den
histochemischen Eigenschaften der Synovia. Die gleichen PAS-positiven und
teilweise metachromatischen, sowie astrablau-positiven Stoffe lassen sich auch
in unseren Tibiageschwiilsten nachweisen.

Die grofle Mannigfaltigkeit des histologischen Bildes mit bald mehr mesen-
enchymalen, bald mehr epitheliaen Strukturen ist beim malignen Synovaliom
allgemein bekannt (BENETT, GEILER, KiNG, WRIGHT). VINCENT nennt auf Grund
eigener Untersuchungen und gestitzt auf die Gewebskulturstudien VAupELs
als Charakteristica der Synovialzellen:

a) Polymorphie des Zellbildes,

b) Histiocytére lipophage und siderophage Eigenschaften,

c¢) Fahigkeit zur Bildung von Synovia-Mucin,

d) Bildung argyrophiler Fasern.

Auch BERGER hebt die histiocytéaren Bigenschaften und die Fihigkeit zur Faserbildung
bei den Synovaliomen hervor. MurraY u. Mitarb. konnten in Gewebskulturen von malignen
Synovaliomen ebenfalls reticuldre Faserbildung beobachten. GriLEr bezeichnet als struk-
turelle Charakteristica synovialer Tumoren die Bildung von Spalt- und Hohlrdumen und die
pseudoepithelialen Differenzierungen. Die vor allem in den gutartigen Synovaliomen hiufigen
Riesenzellen (GriLEr, WrieHT) finden sich gelegentlich auch in den Tibiaadamantinomen
(BAkER und HAWKSLEY, DELARUE u. Mitarb., HoLpEN und GRAY, THOMAS). Eine Verlage-
rung von Synovialzellen in den Knochen im Laufe der Entwicklung ist durchaus denkbar,
bilden sich doch Knochen und Synovia aus dem gleichen embryonalen Mesenchym in sehr
enger gegenseitiger Lagebeziehung. VauBEL kommt auf Grund seiner Gewebskulturstudien
zum Schluf}, daB die Synovialzellen den Chondroblasten und Osteoblasten naher verwands
seien als den Fibroblasten. Hicks konnte 3mal als Zufallsbefund im menschlichen Knochen
Synovialzellkomplexe nachweisen.

Die Annahme, daB es sich bei den Tibiaadamantinomen um Gefialtumoren
handle, 14Bt sich auf Grund der eigenen Beobachtungen nicht stiitzen. Ein
Hamangiopericytom des Knochens, wie es von UrHLiNGER zur Diskussion
gestellt wird, 148t sich auf Grund des Gitterfaserbildes ausschliefen (BENEDETTI
u. Mitarb., STrouT). CHANGUS u. Mitarb. leiten die Tumoren von Angioblasten ab,
also von primitiven zur Gefafbildung befihigten Mesenchymzellen. Die soliden
Zellkomplexe sollen dabei aus mesenchymalen Angioblasten gebildet werden,
wihrend die auch von uns beobachteten Spaltrdume von endothelialen Angio-
blasten ausgekleidet wiirden. Die Autoren stiitzen ihre Auffassung damit, da3
zwel ihrer sechs Fille eine stark positive und zwei weitere eine schwach positive
alkalische Phosphatase-Reaktion innerhalb der Tumorzellen zeigten, wihrend
zwei daraufhin untersuchte Kieferadamantinome keine alkalische Phosphatase-
Aktivitat aufwiesen. Da aber auch die Synovialzellen alkalische Phosphatase
enthalten, ist eine Differenzierung zwischen Synovaliom und Angioblastom auf
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diese Weise nicht moglich (Lever und Forp). Gegen die endotheliale Natur der
Tumorzellen spricht, daf die ,,GefaBspalten oft von einem hohen pseudoepi-
thelialen Zellbelag ausgekleidet werden und nicht von Endothel, und daB eine
Basalmembran, wie sie sich unter den Endothelien in der Regel nachweisen 1453t,
fehlt.

Eigenartig und in ihrer Bedeutung noch ungeklirt ist die Kombination von
Adamantinomen der langen Rohrenknochen mit Herden von fibréser Dysplasie.
Bereits MEYERDING und DockERTY haben neben dem Adamantinom in ihren
beiden Fillen eine ,,Ostitis fibrosa® beobachtet. Diese ,,Ostitis fibrosa™ wurde
dann spéter von BAKER, DockERTY und CovENTRY als fibrose Dysplasie reklassi-
fiziert und den beiden Beobachtungen drei weitere Félle einer Kombination
von sog. Tibisadamantinom mit fibroser Dysplasie beigefiigt. Weitere ent-
sprechende Fille wurden von CHANGUS u. Mitarb. (Fall 6) sowie von CoHEN u.
Mitarb. mitgeteilt. Die fibrose Dysplasie kann dabei an der gleichen Stelle wie

das Adamantinom oder unabhéngig da-
Tabelle 2 von in Tibia oder Fibula vorkommen.

Altersgruppe | Gesamtzahl 3 ] Ob es sich bei der Kombination von fi-
bréser Dysplasie mit sog. Adamantinomen

11—20 14 6 9 der Tibia um ein zufilliges Zusammen-
21—30 13 5 8 trefh d k le Bezieh
31-—40 3 7 1 reffen oder um kausale Beziehungen
41—50 6 5 1 handelt, 140t sich wohl vorldufig noch
51—60 7 2 5 ; :
6170 0 0 o nicht ?njoschelden.
71—80 1 0 1 Klinisches Verhalten.  Alters- wund
Total 50 25 | 25 Geschlechtsverteilung. Es liBt sich ein

deutliches Uberwiegen der jiingeren Alters-
klassen zwischen 10 und 30 Jahren erkennen. 37 der 50 Patienten sind jiinger
als 40 Jahre. Die jilngste Patientin ist im Zeitpunkt der histologischen Diagnose
11, die &lteste 72 Jahre alt. Beide Geschlechter erkranken gleich héufig
(Tabelle 2).

Lokalisation. Bevorzugte Lokalisation ist der Tibiaschaft. Er war 44mal
betroffen. Die linke Tibia erkrankte etwas hiufiger (25mal) als die rechte (19mal).
Weitere Lokalisationen sind die Ulna (3mal), die Fibula (1mal), der Femur (1mal)
und der Humerus (1mal). LicHTENSTEIN erwahnt ferner ein Adamantinom des
Radius.

Klinische Symptomatik. Als erstes klinisches Symptom werden 17mal eine
indolente Schwellung, 18mal eine Schwellung mit leichten Schmerzen und 8mal
leichte Schmerzen ohne sichtbare Schwellung erwdhnt. Eine Gehbehinderung
ist meistens erst nach lingerer Zeit festzustellen. Ein Tédaum wird in der
Anamnese 25mal gefunden, davon 9mal mit Frakturen und 16mal ohne Knochen-
verletzung. 4mal werden mehrfache Frakturen in Absténden von einigen Jahren
erwihnt (Fille 16, 18, 21, 43 unserer Tabelle 1). Das Fehlen eines Traumas wird
in den Fillen 6, 10, 17, 33, 37 und 38 von den Autoren ausdriicklich hervor-
gehoben. Die Beziehungen zwischen Trauma und Tumorentwicklung sind die

" folgenden: Einmal verstreichen zwischen Trauma und Tumornachweis 27 Jahre
(Fall 18), 5mal 10—20 Jahre, 3mal 6-—10 Jahre, 9mal 1—5 Jahre, 6mal 2 bis
8 Monate und 1mal ist der Tumor wenige Tage nach dem Trauma bereits nachweis-
bar (Fall 39).
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Entwicklungsdauer, d. h. Zeitraum zwischen ersten Symptomen und Therapie-
beginn. Sie betriigt 12mal weniger als 1 Jahr, 18mal 1—5 Jahre, 6mal 610 Jahre,
6mal 11-—20 Jahre und 2mal mehr als 25 Jahre. Die Entwicklungsdauer ist also
verglichen mit anderen malignen Tumoren sehr lang.

Rezidivneigung. Von 35 Patienten, die mindestens wahrend 2 Jahren beob-
achtet werden konnten, hatten 21 Rezidive. Am héaufigsten treten die Rezidive
in den ersten 2 Jahren nach Therapiebeginn auf. In 5 Féllen kam es erst 4 bis
18 Jahre nach Therapiebeginn zum Rezidiv.

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

Todesfille und Metastasierung. Von den 50 Patienten unserer Literatur-
zusammenstellung sind 11 gestorben. Zweimal ist der Tod infolge Wundinfektion
kurz nach der Operation eingetreten (Félle 11 und 19). Die iibrigen 9 sind inner-
halb von 2—23 Jahren nach der ersten Behandlung gestorben. Sie zeigten alle
klinisch oder rontgenologisch Verdacht auf Metastasen. KEine Autopsie mit
histologischer Verifizierung konnte jedoch nur in einem Fall durchgefithrt werden
(Fall 11). Histologisch gesicherte inguinale Metastasen wurden in den Fallen 9,
11 und 20 gefunden.

Prognose und Therapie. Die Prognose der sog. Adamantinome der langen
Rohrenknochen ist bedeutend ungiinstiger als im allgemeinen angenommen
wird, worauf vor allem BARER u. Mitarb. hingewiesen haben. Wenn wir ihre
Angaben durch die in der Zwischenzeit publizierten Beobachtungen ergénzen,
so stellen wir fest, dall von 25 Fillen, die nach der ersten Therapie linger als
2 Jahre verfolgt werden konnten, 9 gestorben sind. Obwohl die klinisch und
réntgenologisch 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
Rezidivneigung und der ungiinstigen Fernprognose. Curecttage, lokale Excision
und Rontgenbestrahlung sind ungeniigend. In Frage kommt nur eine breite
Excision im Gesunden oder die von den Autoren der Mayo-Klinik befiirwortete
primére Amputation.

Zusammenfassung

Es wird tber zwei sog. Adamantinome der Tibia bei einer 51jdhrigen Frau
und einem 20jahrigen Mann berichtet. Es handelt sich um mesenchymale
Knochengeschwiilste, die nach ihrem morphologischen Verhalten sehr wahr-
scheinlich den Synovaliomen zuzuordnen sind. Eine Zusammenstellung der 50
bisher publizierten Félle von sog. Adamantinomen der langen Réhrenknochen
zeigt, daB auch das biologisch-klinische Verhalten mit langsamem Wachstum,
starker Rezidivneigung und Bevorzugung der unteren Extremitdten sich weit-
gehend mit demjenigen der malignen Gelenks-Synovaliome deckt.

34*
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The So-called Adamantinoma of the Long Tubular Bones.
(Report of Two Tibial Adamantinomas)
Summary

Two so-called adamantinomas of the tibia 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 probably with
the synoviomas because of their morphological qualities. A complication of the
50 previously published cases of so-called adamantinomas of the long tubular
bones shows, that the biological-clinical behavior of slow growth, the strong
tendency to recur, and the predilection for the lower extremities are congruous
with the malignant joint synovioma.
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