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Zusammenfassung

Persistierende, therapieresistente Be-
schwerden der Hiiftregion bei einer 6-
jahrigen Sportlerin missen diagnos-
tisch abgeklart werden. Unter den dif-
ferentialdiagnostisch moglichen Tumo-
ren sind Zysten sowie Osteoidosteome
am haufigsten. Die fibrose Dysplasie
und Langerhans-Zell-Histiozytose (LHX)
gehoren zu den seltenen Lasionen. In
der Kasuistik prasentieren wir den Fall
einer LHX mit ossarer Manifestation am
Becken. Im Rahmen der operativen Ver-
sorgung kann die DefektgroBe den Ein-
satz von Knochenersatzmaterialien er-
forderlich machen. Synthetisches B-Tri-
calciumphosphat (Cerasorb M®) sollte
aufgrund des fehlenden immunologi-
schen und Infektionsrisikos den Vorzug
erhalten. Der diagnostische und thera-
peutische Algorithmus wird inklusive
eines 3-Jahres-Follow-up dargestellt.

Schlusselworter
Eosinophiles Granulom— kindlicher Sportler—
Knochenersatz— Langerhans-Zell-Histiozytose

M. Boker et al.

Langerhans cell histiocytosis
— a rare diagnosis in children
with persistent hip pain

Abstract

Tumors of the hip in young athletes are
rare but should be considered in any
patient with persistent symptoms.
Mostly cysts or osteoidosteomas are
detected; Langerhans cell histiocytosis
(LHX) and fibrous dysplasia are less
often the cause of symptoms. In this
case report, we document a lytic bone
lesion of the pelvis as the solitary
manifestation of LHX. The large lesion
was successfully managed by curettage
with subsequent homologeous bone
grafting augmented with tricalcium
phosphate (Cerasorb M®). The suc-
cessful management and treatment
including a 3 year follow-up of a six
year old girl are described.
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Einleitung

Beschwerden im Bereich der Hiifte
sind in der sportorthopadischen
Sprechstunde haufig. Dies gilt be-
reits fiir Kinder und Jugendliche.
Die Mehrzahl der Beschwerden
kann auf traumatische, reaktive
oder seltener degenerative Verande-
rungen zuriickgefiihrt werden. Tu-
moren sind differentialdiagnostisch
zu erwdgen, aufgrund ihrer unspezi-
fischen Symptome kommt es meist
zu einer verzogerten Diagnose [8].
Bei jungen Sportlern kann z. B. die
klinische Verdachtsdiagnose einer
Muskelzerrung in der Hiiftregion zu
einem Verzicht auf eine Bildgebung
fiihren. Haufig wird erst bei persis-
tierenden und therapieresistenten
Beschwerden eine bildgebende
Diagnostik veranlasst. Bei Nachweis
einer knochernen Lasion ergibt sich
die Schwierigkeit der Differenzie-
rung tumordhnlicher Ldsionen und
einer Reihe gutartiger und bosarti-
ger primdrer Knochentumoren [4].
Ruggieri et al. berichten in einer
grolRen Serie iiber 752 Patienten un-
ter 14 Jahren mit Tumoren und tu-
morartigen Lasionen in der Hiiftre-
gion. Die deutliche Mehrzahl der La-
sionen sind benigne (89%), am

haufigsten werden Zysten (38%),
Osteoidosteome (30%), die fibrose
Dysplasie (8%) und eosinophile Gra-
nulome (6%) beschrieben. Die Indi-
kation zur (ggf. CT-gesteuerten) bi-
optischen Diagnostik sollte insbe-
sondere bei nicht eindeutigem
radiologischem Befund grofziigig
gestellt werden. In der vorliegenden
Kasuistik mochten wir Diagnostik
und Therapie eines solchen Falles
beispielhaft darstellen.

Kasuistik

Die damals 6-jahrige Patientin wur-
de in der kinderorthopadischen
Sprechstunde erstmals aufgrund an-
fanglich belastungsabhédngiger Be-
schwerden beim Sport im Bereich
der linken Hiifte vorgestellt. Trotz
konservativer Behandlungsmal3nah-
men (ber ca. zwei Monate mittels
Krankengymnastik persistierten die
Symptome und es entwickelten sich
ein zunehmendes Schonhinken so-
wie Ruheschmerzen. Allgemein-
symptome lagen nicht vor. In der
Familienanamnese lieR sich zum
Thema Neoplasien, inshesondere be-
ziiglich der Erkrankung einer Langer-
hans-Zell-Histiozytose, kein weite-
res Auftreten erheben.
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In der primdren klinischen Untersu-
chung zeigte sich ein leicht links
hinkendes Gangbild. Der Einbein-
stand war links etwas unsicher. Wei-
terhin bestanden ein Druck- und
Klopfschmerz iiber dem linken Hiift-
gelenk sowie ein endgradiger Bewe-
gungsschmerz in Flexion und Innen-
rotation. Es bestanden keine eindeu-
tigen Impingementzeichen. Die
Beweglichkeit der Hiiftgelenke war
in Extension/Flexion li. 0-0-120° re.
10-0-140°, AuRenrotation/Innenro-
tation li. 60-0-40° re. 60-0-60°, Ab-
duktion/Adduktion bds. 60-0-40°
links lediglich endgradig einge-
schrankt. Die periphere Sensibilitat,
Durchblutung und Motorik waren
intakt.

In der daraufhin vom niedergelasse-
nen Kollegen durchgefiihrten Ront-
gendiagnostik zeigte sich neben
regelrecht angelegten Hiiften in
der Ala os ilii eine grolRe (ca.
4x3,5 cm) zystische Struktur ober-
halb des linken Acetabulums gelenk-
nah dicht oberhalb der subchondra-
len Zone mit sklerosiertem Rand-
saum. Die ebenfalls veranlasste CT-
Untersuchung wies eine zystische
Struktur mit beginnender Durchbre-
chung der Kortikalis ohne wesent-
liche  Weichteilbeteiligung  auf
(Abb. 1). Es war kein nennenswerter
paraossaler Anteil der Ldsion nach-
weishar, dies entsprach dem Stadium

Abbildung 1

Abbildung 2
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a und b: In der UbersichtsvergroBerung (HE, 50x, links) ist im intertrabekularen Markraum
eine zelldichte Infiltration zu erkennen. Die typischerweise ortsstandige Hamatopoese ist
hier vollstandig verdrangt. In hoherer VergroBerung (HE, 400x, rechts) kommt eine bunte
Infiltration zur Darstellung. Neben Lymphozyten, Plasmazellen und eosinophilen Granu-
lozyten stehen histiozytoide Zellformen im Vordergrund. Diese zeigen einen groBen

aufgehellten Zellkorper mit verdrehten und gekerbten, oft langgestreckten Kernformen.

1 B nach Lodwick. (1B - Die etwas
schneller wachsende aktive Lasion
weist wenig bis gar keinen Sklerose-
saum auf, die Kontur ist unregelma-
Rig mit Ausbuchtungen. Auch die
Kortikalis kann betroffen sein, und
eine solide Periostreaktion ist mog-
lich). Die Schnittbilddiagnostik
zeigte, dass weder das Sakroiliakal-
noch das Hiiftgelenk betroffen wa-
ren. Nach Vorstellung und Diskus-
sion in der interdisziplindren Weich-
teil-Knochentumorkonferenz wurde
aufgrund der Beschwerdesymptoma-
tik und Kortikalisdestruktion und so-
mit unklaren Dignitat der Entschluss
zur zeitnahen offenen Probeentnah-
me gestellt. Bei Fehlen weiterer

a und b Ubersicht (links) und CT-Schnitt (rechts) durch die linke Beckenschaufel; sie weist
trotz Darmgasiiberlagerung den Knochendefekt und die Kortikalis-Ausdiinnung in der

linken Beckenschaufel auf.
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Beschwerdeherde und angesichts
des Alters der Patientin wurde auf
eine Skelettszintigraphie und Ganz-
korper-NMR auf Empfehlung der
interdisziplindren Tumorkonferenz
verzichtet.

Die Biopsie wurde in Vollnarkose un-
ter Rontgenbildwandlerkontrolle als
offene Biopsie durchgefiihrt. In der
Routinehistologie zeigt sich nach
EDTA-Entkalkung eine dichte Mark-
rauminfiltration durch bunt durch-
mengte eosinophile Granulozyten
und histiozytdre Zellformen (Abb. 2
a, b). Letztere mit aufgehelltem,
teils vakuolisiertem Zytoplasma so-
wie langgestreckten, elliptischen
Kernfiguren, teils mit Langskerbung.
Immunhistochemisch zeigen diese
,histiozytaren” Zellformen eine leb-
hafte Koexpression fiir $S100 und
CD1la. In der Zusammenschau sind
die Morphologie (insbesondere die
Kernform), die Expression von CD1a
und das eosinophile Begleitinfiltrat
beweisend fiir die Manifestation ei-
ner LHX (Abb. 3). Die biologisch ver-
schieden verlaufenden Formen einer
multifokalen bzw. multisystemi-
schen Manifestationsform konnen
dabei morphologisch nicht differen-
ziert werden (siehe unten).

Nach Erhalt der histopathologi-
schen Aufarbeitung und erneuter

- Langerhans-Zell-Histiozytose — seltene Differentialdiagnose beim kindlichen Sportler mit Hiiftschmerz


http://dx.doi.org/10.1016/j.orthtr.2013.05.006

Download English Version:

https://daneshyari.com/en/article/2740390

Download Persian Version:

https://daneshyari.com/article/2740390

Daneshyari.com


https://daneshyari.com/en/article/2740390
https://daneshyari.com/article/2740390
https://daneshyari.com

