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1 Einleitung

Die primdre Chondromatose (Morbus Reichel) ist eine sel-
tene metaplastische Proliferation von Knorpelinseln in der
Synovia. Die Erkrankung betrifft typischerweise Patienten
zwischen dem 40.—60. Lebensjahr. Méanner erkranken zwei-
mal héufiger als Frauen (Jeffreys 1967). Das Ellenbogenge-
lenk (20-25 %) (Abb. 1) ist nach dem Kniegelenk (50-65 %)
das am zweithdufigsten betroffene Gelenk (Hiiftgelenk 10 %)
(Maurice et al. 1988). Es treten selten auch Manifestationen
an Schleimbeuteln oder Sehnenscheiden selten auf. Die Erst-
beschreibung der Ellenbogenchondromatose erfolgte durch
Mussey und Henderson 1918 (Mussey und Henderson 1949).
Die synoviale Chondromatose ist eine typische monoartiku-
lare Erkrankung, Fallberichte iiber polyartikuldren Verlauf
existieren (Matsumoto et al. 1996).
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2 Atiologie und Pathogenese

Die synoviale Chondromatose kann in eine priméire und eine
sekundére Form unterschieden werden. Die sekundére Forum
ist mit anderen Gelenkkrankheiten (z. B. Arthrosen, neuro-
pathische Gelenkerkrankungen, Osteochondrosis dissecans,
osteochondrale Frakturen oder Knochennekrosen) assoziiert
und tritt typischerweise bei dlteren Patienten (>50 Jahre) auf
(Chillemi et al. 2005). Hierbei kann es zu einer Abldsung von
Knorpelfragmenten kommen, diese freien Gelenkkdrper kon-
nen dann in der Synovia wachsen.

Die primdre Chondromatose bezeichnet die Ausbildung
multipler freier Gelenkkorper durch chondrogene Metaplasie
der Synovialis (Fuerst et al. 2009). Es kommt zur Bildung
von weiBlich-graulichen Knorpelknétchen mit einem Durch-
messer von 1 mm bis 3 cm im synovialen Stroma. Die
Chondrome konnen in der Synovialmembran eingebettet
bleiben, liber einen Stiel verbunden sein oder sich vollstindig
16sen und damit freie Gelenkkorper werden (Trias und Quin-
tana 1976). Im Endstadium befinden sich multiple freie Ge-
lenkkorper im Gelenkraum, deren Anzahl unterschiedlich
sein kann. Selten sicht man ein einziges Riesenchondrom,
das den gesamten Gelenkraum ausfiillt (Edeiken et al. 1994).
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Abb. 1 Ellenbogen seitlich mit multiplen freien Gelenkkdrpern ventral
(nativ radiologisches Bild)

Histologisch bestehen die Knoten aus hyalinem Knorpel,
der verkalken oder auch vollstindig verknochern kann. Die
enchondrale Ossifikation setzt eine erhaltene GefdBversor-
gung voraus, somit konnen nur anhaftende Partikel verkno-
chern oder im verkndcherten Zustand wachsen. Abgeldste
kalzifizierte und verkndcherte Partikel zeigen dann eine
Nekrose.

Die Synovialfliissigkeit erndhrt den hyalinen Knorpel und
kann auch dafiir sorgen, dass knorpelige Knoten als freie
Gelenkkdrper in der Gelenkhohle wachsen, diese Partikel
konnen dann aber nicht verkalken oder verknochern.

Die Atiologie und Pathogenese der Erkrankung ist nicht
vollstédndig geklart (Kamineni et al. 2002; Maurice et al. 1988;
Trias und Quintana 1976). Ein Trauma oder entziindliche
Veranderungen spielen fiir die Entstehung vermutlich keine
Rolle (Maurice et al. 1988; Trias und Quintana 1976). Atiolo-
gisch handelt es sich eher um die Folgen einer echten Meta-
plasie als um einen neoplastischen Prozess. Dafiir spricht die
Tatsache, dass die Erkrankung auch als Sekunddrphédnomen
degenerativer Gelenkverdnderungen auftreten kann.

Differenzialdiagnostisch kommen die Weichteilchondro-
matose (extraartikuldre Lage), die pigmentierte villonodulére
Synovialitis (Differenzierung im Magnetresonanztomogramm
moglich), die rheumatoide Arthritis, das synoviale Haman-
giom oder ein intraosséres Low-Grade-Chondrosarkom, das

sich in das Gelenk ausdehnt, infrage (Goel et al. 2001). Das
histologische Bild eines Chondrosarkoms kann dhnlich sein,
daher sind die Angabe iiber die Lokalisation und das Rontgen-
bild zur Differenzialdiagnose entscheidend.

Das Risiko einer sarkomatosen Entartung der Chon-
dromatose wird als sehr gering eingeschétzt. Nur wenige
Félle sind in der Literatur beschrieben. Entsprechende Pati-
enten zeigen einen langen Krankheitsverlauf mit mehreren
lokalen Rezidiven der Chondromatose (Bertoni et al. 1991;
Davis et al. 1998).

Ein lokales Rezidiv der Chondromatose ist nicht selten,
daher sollte ein Rezidiv mit aggressivem Wachstum oder
ungewdhnlicher Grofenzunahme immer als verddchtig fiir
eine maligne Entartung angesehen werden.

Milgram and Pease haben 3 Stadien der Krankheit defi-
niert (Milgram und Pease 1980):

+ Phase 1: intrasynoviale Aktivitit ohne freie Gelenkkorper,
multifokale synoviale Metaplasie mit hypertropher Syno-
vialmembran

» Phase 2: intrasynoviale Aktivitdt (wachsende chondroide
Knoten) und freie Gelenkkorper

* Phase 3: multiple freie Gelenkkorper ohne synoviale Akti-
vitdt (keine chondroide Metaplasie oder Chondrome mehr
vorhanden, die Synovialmembran zeigt eine Normalisie-
rung oder Atrophie)

Milgram fordert eine Synovialektomie in Phase 1, eine
Entfernung der Gelenkkorper und Synvoialektomie in Phase
2 und eine alleinige Entfernung der freien Gelenkkorper in
Phase 3.

Obwohl die 3 Phasen histologisch nachweisbar sind, ist es
schwierig, eine Vorhersage iiber die Progression der Erkran-
kung zeitlich als auch histopathologisch zu treffen (Davis
et al. 1998; Maurice et al. 1988; Murphey et al. 2007; Trias
und Quintana 1976).

Es gibt zurzeit kein nicht invasives Verfahren, das die
Aktivitat der Synovialis oder die Existenz synovialer Chon-
drome sicher beurteilt (Fuerst et al. 2009). Die Biopsie der
Synovialis ist zur Stadieneinteilung und zur Beurteilung der
Dignitédt ein wichtiger Bestandteil fiir die Festlegung der
Therapie.

3 Klinik

Typische klinische Symptome sind rezidivierende Gelenk-
blockierungen, Schmerzen, eingeschrinkte Beweglichkeit,
Krepitationen und eine Ergussbildung. Schmerzen treten auf-
grund von Schwellungen, Blockierungen, Nervenkompres-
sionen oder durch sekundire arthrotische Veranderungen auf
(Ono et al. 1994). Eine Steifheit des Ellenbogengelenks ist
nicht charakteristisch. Die Symptome treten langsam pro-
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Abb. 2 a, b T2-gewichtetes MRT sagittal, das multiple freie Gelenkkorper im ventralen Kompartiment und in der Fossa olecrani zeigt

gredient auf. Trotz der Gutartigkeit der Erkrankung kdnnen
die freien Gelenkkdorper das Gelenk lokal stark schadigen. Es
kommt zur mechanischen Beeintrichtigung sowie zur Ver-
minderung der Knorpelerndhrung mit der Folge einer friih-
zeitigen Arthrose des Gelenks.

4 Bildgebung

Native Rontgenaufnahmen zeigen in 30 % der Félle keine
Verkalkungen (Crotty et al. 1996) und somit keine radiologi-
schen Auffilligkeiten. Die synoviale Raumforderung besteht
hier aus nichtmineralisiertem Knorpel und hypertropher Sy-
novialis. Bei Mineralisationen und Verkalkungen kdnnen im
nativen Rontgenbild einer primiren Chondromatose multiple
intraartikuldre Verschattungen, die stippchenartig erscheinen
(Jeffreys 1967), festgestellt werden. Die Verschattungen/Kal-
zifizierungen sind typischerweise nicht zéhlbar, es kdnnen
aber in ihrer Erscheinung reine Mineralisationen (Ablagerun-
gen von Kalziumphosphatmineralien) von echten Verknoche-
rungen (enchondrale Ossifikation) unterschieden werden.
Mineralisationen haben eine ringférmige Struktur und kon-
nen wie eine Zielscheibe mit zentralem Fokus und periphe-
rem singuldren Ring aussehen (Murphey et al. 2007). Im
Gegensatz dazu haben echte Ossifikationen eine periphere
kortikale Begrenzung mit im Inneren gelegenen spongidsen
Trabekeln (Murphey et al. 2007). Einzelne Chondrome kon-

nen sich im Laufe der Zeit zu einem groBen Konglomerat
zusammenschlieBen und imponieren bei kleinen Korpern
wolkig, bei grofleren meist maulbeerartig (Davis et al.
1998). Druckerosionen des Knochens konnen auftreten. Eine
aggressive Knochendestruktion gehort nicht zum Erschei-
nungsbild der Erkrankung und sollte an einen malignen Pro-
zess denken lassen.

Mit der Computertomografie (CT) kdnnen die Chondrome
und deren Mineralisationen und Ossifikationen optimal darge-
stellt werden (Kramer et al. 1993). In zweifelhaften Fillen
kdnnen auch glatt begrenzte Druckerosionen von fokal aggres-
siven Osteodestruktionen unterschieden werden (Crotty et al.
1996). In der Magnetresonanztomografie (MRT) sind sowohl
die kndchernen als auch die synovialen Verdnderungen gut
sichtbar (Abb. 2 und 3). Von Kramer werden 3 magnetreso-
nanztomografische Erscheinungsbilder unterschieden, die
jedoch nur einen Teil der moglichen Befunde bei der Chon-
dromatose beschreiben (Kramer et al. 1993):

* Typ A: eine lobulierte intraartikuldre Raumforderung mit
hypointensem T1- und hyperintensem T2-Signal

* Typ B: das Erscheinungsbild von Typ A mit in allen
Pulssequenzen signalfreien Foci (ca. 80 % der Félle)

+ Typ C: die Befundmuster von Typ A und B mit zentral
fettisointensen Foci, umgeben von signalarmen Randséu-
men; die signalarmen Foci sind Verkalkungen und die
fettisointensen Foci Verknocherungen mit fetthaltigem
Knochenmark
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Abb. 3 T1-gewichtetes MRT koronar mit multiplen freien Gelenkkor-
pern

Differenzialdiagnostisch ist die MRT von Bedeutung,
wenn nativ radiologisch kein typisches Mineralisationsmus-
ter nachweisbar ist. Die hyalinen Knorpelkorper stellen sich
mit einem niedrigen T1- und einem sehr hohen T2-Signal dar.

Die MRT zeigt in der T1-Sequenz ein hypointenses Signal
und in der T2-Sequenz ein hyperintenses Signal (Kramer
et al. 1993). Der Aktivititszustand der Synovialis kann durch
die Dicke und den Wassergehalt beurteilt werden. Eine Beur-
teilung hinsichtlich einer persistierenden Aktivitit mit Aus-
bildung von Chondromen ist derzeit nicht moglich (Fuerst
et al. 2009). Radiologisch sind freie Gelenkkorper meist in
der Fossa olecrani, der Fossa coronoidea oder dorsal am
Radiuskdpfchen sichtbar.

5 Therapie

Die Therapie der Wahl ist die operative Resektion. Diese kann
entweder offen oder arthroskopisch (Abb. 4 und 5) erfolgen.
Fiir die arthroskopische Synovektomie werden die Standard-
portale der Ellenbogenarthroskopie verwendet. Neben dem
ventralen und dorsalen Kompartiment muss zur Komplettie-
rung der Synovektomie auch der dorsoradiale Recessus syno-
vektomiert und debridiert werden, der durch ein inferiores
dorsoradiales Portal zu erreichen ist.

Abb. 4 Intraoperative Arthroskopiecaufnahme von grofien Gelenkkor-
pern intraartikulér

Fiir die offene Synovektomie wird der laterale Zugangs-
weg (Kocher-Zugang) gewdhlt, {iber den sowohl das dorsale
als auch das ventrale Kompartiment einzusehen und zu
therapieren ist.

Die Rezidivraten schwanken zwischen 11,5-37,5 %. Die
Rezidivhaufigkeit ist abhédngig von der Radikalitit der
Resektion (Bojanic et al. 2009; Ogilvie-Harris und Saleh
1994). Beziiglich der Radikalitdt der Resektion besteht keine
Einigkeit. Einige Autoren beschreiben gute Ergebnisse mit
alleiniger Entfernung der freien Gelenkkdrper (Okada et al.
1989), andere hingegen propagieren die Entfernung der
freien Gelenkkorper und die vollstindige Synovektomie
(Lim et al. 2006). Bei der Chondromatose sollte immer eine
histologische Sicherung erfolgen, da eine partielle Entartung
in ein Chondrosarkom mdglich ist (Muramatsu et al. 2012).
Die Widerspriichlichkeit konnte an den verschiedenen Pha-
sen der Erkrankung liegen, die jedoch meist nicht mit ange-
geben werden.

Des Weiteren kann nach 6 Wochen, wenn sich eine Neo-
kapsel gebildet hat, eine Radiosynoviorthese (RSO) durchge-
filhrt werden (Gratz et al. 2002). Fiir das Ellenbogengelenk
wird Rhenium 186 (74-111 MBq) in einem Volumen von
1-2 ml verwendet. Zur Vermeidung einer entziindlichen
Reaktion auf das radioaktive Arzneimittel sollte gleichzeitig
eine intraartikuldre Applikation eines Kortikoids erfolgen
(Linke et al. 2011). Risiken der RSO sind Weichteilnekrosen
bei extraartikuldrer Applikation. Aufgrund der Enge des Ellen-
bogengelenks und der Nihe von Gefaf3-Nerven-Strukturen ist
eine intraartikulire Lagekontrolle mit Kontrastmittel und
Durchleuchtung notwendig.
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Abb. 5 Entfernte freie Gelenkkorper nach erfolgter Arthroskopie
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