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histopathologischen Diagnostik.

analysiert.

Schliisselworter

Hintergrund: Der tenosynoviale Riesenzelltumor (pigmentierte villonoduldre
Synovitis) ist ein proliferativer, fast ausschlieBlich benigner Weichteiltumor der
Synovialis von Sehnenscheiden, Bursae und der Gelenke. Er kann in eine umschriebene
lokalisierte und eine destruierende diffuse Variante unterteilt werden. Etwa 1%

aller Gelenkerkrankungen gehen auf den Tumor zuriick. Es existieren tiberwiegend
Fallstudien. Fiir die vorliegende Arbeit wurde der Fokus auf die lokalisierte Variante
(L-TSRZT) gerichtet, die mit 90 % weitaus haufiger als die diffuse Form auftritt. Aufgrund
seiner Seltenheit ist die Datenlage begrenzt. Ziel der Untersuchung war die Kldrung
der Prdvalenz, Primdrlokalisation sowie der Sensitivitat der klinischen gegeniiber der

Methodik: Auf Grundlage des histopathologischen Arthritisregisters der Deutschen
Gesellschaft flir Orthopédische Rheumatologie wurden retrospektiv die darin
hinterlegten Félle des L-TSRZT in einem Zeitraum vom 01.01.2018 bis 28.12.2020

Ergebnisse: Die Datenbank enthielt N=7595 gelenkpathologische Fille, von denen
n=45 Félle als L-TSRZT diagnostiziert wurden. Die Pravalenz des Tumors lag bei 0,6 %,
95% Cl [0,4 %, 0,8 %], oder 5,9 Félle pro 1000. Die Priméarlokalisation betraf mit 48,9 %
den Finger. In 14 von 45 Féllen wurde die Diagnose von der klinischen Seite korrekt
gestellt. Damit lag die Sensitivitat bei 31,1 %, 95% Cl [18,2 %, 46,7 %].

Diskussion: Die Arbeit konnte erstmals an einer groBen Stichprobe Daten fiir
Deutschland bereitstellen. Vor allem die niedrige Sensitivitdt der Klinik bestatigt den
Stellenwert der Histopathologie fiir die Diagnostik des L-TSRZT.

Pigmentierte villonoduldre Synovialitis - Sensitivitdt - Prévalenz - Rheumatologie - Histopathologie

Der lokalisierte tenosynoviale Riesenzell-
tumor (L-TSRZT) ist ein seltener proliferati-
ver, fast ausschlieBlich benigner Weichteil-
tumor der Synovialis [18]. Aufgrund seines
unspezifisch-klinischen Charakteristikums
sind die Differenzialdiagnosen zahlreich,
und der Tumor wird hdufig spat erkannt
[13, 17]. Der Histopathologie kommt so-
mit ein besonderer Stellenwert in der Di-
agnostik zu. Durch das seltene Auftreten
ist die Datenlage begrenzt. Die folgende
Arbeit soll anhand eines gro3en histo-

pathologischen Datensatzes Kennzahlen
zur Prévalenz, Primarlokalisation und kli-
nischen Sensitivitdt geben.

Hintergrund und Fragestellung

Der L-TSRZT kann alle synovialen Struktu-
ren befallen, ist jedoch besonders haufig
im Bereich der Sehnenscheiden vorzufin-
den [14]. Mit 80-90% tritt dieser Subtyp
wesentlich haufiger als die diffuse Va-
riante auf [6, 16]. Der Weichteiltumor
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wadchst langsam progredient und ist hau-

fig schmerzlos [14]. Mit einem Anteil von

ca. 1% an allen Arthropathien ist das

Auftreten des Tumors selten. Das kann

im klinischen Alltag dazu fiihren, dass

die Diagnose nicht in Betracht gezogen

wird. Des Weiteren ist die Erkrankung mit
klinisch-radiologischen Verfahren schwer
zu stellen und geht mit etlichen Diffe-
renzialdiagnosen einher. Wichtige klinisch
geleitete Differenzialdiagnosen stellen
das Ganglion (inklusive Synovialzyste),
das Neurinom, das Neurofibrom sowie
das Granulom dar. Diese Differenzialdia-
gnosen sind umso relevanter, wenn sie in
der Ndhe der Sehnenscheiden auftreten
oder zu einzelnen, groBeren Gelenken
in Relation stehen. Die Histopathologie
kann in der Diagnosesicherung einen

entscheidenden Beitrag leisten [8, 13].
Fiir die histopathologische Diagnostik

sind v. a. 3 Zellpopulationen relevant [1,
10, 12]:zum einen eine Makrophagen-ahn-
liche cholesterinhaltige Schaumzellpopu-
lation (Xanthomzellen), eine multinukle-
are osteoklastenartige Riesenzellpopulati-
on sowie mononukledre, synoviale Histio-
zyten-dhnliche Zellen. Weiterhin sind stab-
formige intrazytoplasmatische Hdmoside-
rinablagerungen typisch.

Vordem Hintergrund der Seltenheit des
Tumors existieren tiberwiegend Fallstudi-
en, was die Datenlage stark eingrenzt. Be-
lastbare Ergebnisse fiir die diagnostische
Zuverldssigkeit der Klinik finden sich kaum.
Anhand des histopathologischen Arthritis-
registers der Deutschen Gesellschaft fiir Or-
thopadische Rheumatologie (DGORh) sol-
len folgende Fragen geklédrt werden:

— Wie hoch ist die Pravalenz in Bezug auf
die histopathologische Diagnostik von
Arthropathien?

- Wo befindet sich die Primarlokalisation
des Tumors?

- Wie sensitiv ist die klinisch-rheu-
maorthopadische gegeniiber der
histopathologischen Diagnostik?

Material und Methoden

Systematik der Fall- und
Diagnosenerstellung

Die zentrale histopathologische Diagnos-

tik erfolgte in Trier (Medizinisches Ver-
sorgungszentrum fiir Histologie, Zytologie
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und Molekulare Diagnostik). Die Gewebe-
proben kamen aus dem gesamten Bun-
desgebiet Deutschlands. Die fachérztliche
Diagnose erfolgte auf Grundlage dieser in
Formalin fixierten und in Paraffin einge-
betteten Gewebeproben. Aufbauend auf
dieser Infrastruktur, entstand das histopa-
thologische Arthritisregister der DGORh [4,
5]. Die Datenbank wurde 2018 aus einer
Kooperation von DGORh und der Deut-
schen Gesellschaft fiir Rheumatologie, um
den Arbeitskreis Rheumapathologie (Spre-
cher: Prof. Dr. med. Veit Krenn) ins Leben
gerufen. Das Arthritisregister beinhaltet
gelenkpathologische Daten und Diagno-
sen. Mit Stand vom 28.12.2020, fanden
sich N=7595 Félle in der Datenbank. Aus
diesem Register stammen die Fille des
L-TSRZT.

Gewebezuschnitt

Die Gewebeiibersendung erfolgte in 4
oder 10% gepuffertem Formalin mit an-
schlieBender Fixierung fiir 24-72h. Daran
anschlieBend erfolgte die makroskopische
Beschreibung der Biopsate (GroBe, Ge-
wicht, Eigenschaften). Proben mit einem
Volumen kleiner als 28mm x 22mm x
4mm wurden vollstindig eingebettet.
Von Gewebeproben, die dieses Volumen
Uiberschritten, sind Schnitte im Abstand
von 10-20mm angefertigt worden. Es
erfolgte eine separate Einbettung von
Proben mit weicher (z.B. Synovialgewe-
be, Lymphknoten) und harter Konsistenz
(z.B. Knochen, kalzifiziertes Gewebe). Im
Falle einer Einsendung von Knochenge-
webe erfolgte eine Dekalzifizierung in
Ethylendiamintetraacetat oder in 5 %iger
Chlorwasserstoffsdure.

Gewebeprozessierung

Die Aufbereitung des eingesendeten Ge-
webes beruhte auf manuellen und ma-
schinellen (halb- sowie vollautomatischen)
Prozessen.

Die fixierten Stlicke wurden tiber meh-
rere Phasen entwdssert und in Paraffin
eingebettet. Wo mdglich, erfolgte die Her-
stellung der Paraffinblocke automatisiert.
Fiir die Gewebeverarbeitung und -entwas-
serung wurde ein Vakuuminfiltrationspro-
zessor verwendet. Die Gewebeinfiltration
erfolgte ebenfalls automatisiert. Im An-

schluss, nachdem das Gewebe mit Paraf-
fin durchdrungen war, wurde es automati-
siert eingebettet und auf 2-5 um geschnit-
ten. AbschlieBend wurde der Schnitt in ein
Warmwasserbad mit 37 °C eingelegt und
auf einen Objekttrager aus Glas aufge-
bracht.

Histologische Farbeverfahren

Die Hamatoxylin-Eosin-Farbung (HE-Far-
bung) und die Farbung mittels Berliner-
Blau-Reaktion erfolgten in einem voll-
automatisierten  maschinellen  Prozess
(@ Abb. 1).

Immunhistochemische Farbung

Die Immunfarbungen wurden mit einem
vollstdndig automatisierten Farbesystem
durchgefiihrt. Als Nachweis wurde die in-
direkte Methode (iber einen Primdr- und
Sekundarantikorper eingesetzt [2]. Die Ge-
webeproben wurden mit den Primédran-
tikorpern gegen CD68 und Clusterin in-
kubiert, welche an die entsprechenden
Antigene (CD68 oder Clusterin) banden
(@ Abb. 1).

Histopathologische Diagnostik

Grundlage fiir die Falle in der Datenbank
des Arthritisregisters und somit fiir die
analysierten Félle des L-TSRZT ist der
Gelenkpathologie-Algorithmus (@ Abb. 2)
nach Krenn et al. [11, 12]. Auf Basis dieser
histopathologischen Systematik erfolgten
die Diagnostik, Klassifikation und Typisie-
rung der Erkrankungen (in diesem Fall
des L-TSRZT) in der Pathologie Trier von
3 Fachdrzten fiir Pathologie (Schwerpunkt
orthopadisch-rheumatologische  Patho-
logie) mit langjahriger Berufserfahrung.
Im Fall einer zweifelhaften oder unein-
deutigen Befundung wurde das Praparat
von den 3 genannten Fachdrzten unab-
hangig voneinander untersucht (Interob-
servervalidierung) und in anschlieBender
Diskussion ein Konsensus erarbeitet, wor-
auf aufbauend die endgiiltige Diagnose
gestellt wurde.

Aus dem Gelenkpathologie-Algorith-
mus zu entnehmen ist, dass der TSRZT als
nichtinflammatorischer, benigner Tumor
zu klassifizieren ist. Die wichtigsten histo-
logischen Differenzialdiagnosen in dieser



s o 24 ’
& © L] 2V -
3 e P i
4 “ ¥ - A
- 1 ’ . i
- - ¥ 4 ’
5 \| et o 5% il |
[ 3e > - . ol t
'b o ol Y A
= .
- 3 : -
<@ 4 -4 %gé v -
- A ”
: B - X
. e . Fo il > .
502 3 - g
. - Y L ] a0 -
& .o o ¢ - @ : e
- A - * ¥
X Y e \
> — » o .2 5 3
et . Blaep
! | R y W e e -
- o= WA % . T - =
0 \ - ‘," , ot < » A T M g
- B -9 > -~ o
é b
a P~ b bt b
\ @ SR St f
o . / Vs NG 3 'b" LB g -
' 34 b, { ;
*3 ’ $ - N ~ L
'3 3 <
4 5 & ‘2 3 B S
wt v A
£ e ) . &y
+ P ) 4 gl
L 2 2 Y \ v A
g . @
~ - o Va R . '
> » s <
e, & 4 R ¢
sy £ e Y Ve L
s /L7 ety “ A% 2
‘8 > x s N -
- S LA A ¥ o 'y
% -4
> \s £ _1 AL -~ = )
DJEN N [ < " s "
- - y. wi
20 ¢ - ~
e l‘ K v 1
~
: g S RS
- > 3 4 W s o > =4
| \J 2 . “
< A e
5 % s y <
. 5 - 2 0 ¢
. 8 e -ﬁ' ' o 3 .
e By
E < - d> -
£ ¥ < . ¥ ;

wt

s ".
~ > - -
o3 " ;A
< - A‘
¥ 5 A, '
£ a
A . B .. ‘:-
_“V‘ LR -,“
,'."t__‘ 4
L 4
5 -l
N
. %
S <
v -~
LY .-
-~ X
2 . Wt
- ~
> \
‘ A
AN -
LS
2
‘
- g™
” - 1
- &
* - -
2 A, ae

Abb. 1 A Mikroskopischer Befund eines lokalisierten tenosynovialen Riesenzelltumors (L-TSRZT) des rechten Fuf3es einer
Frau (geb. 1994).a Histologischer Schnitt unter HE-Farbung. Darstellung von multinukledren Riesenzellen sowie mononukle-
aren synovialen Histiozyten-ahnlichen Zellen.b Darstellung stabférmigerintrazytoplasmatischer Himosiderinablagerungen
mittels Berliner-Blau-Reaktion (vereinzelt granuliert). ¢ In CD68-Antikorper-Immunfarbung zeigen multinukleére Riesenzel-
len und mononukledre synoviale Histiozyten-dhnliche Zellen eine positive Reaktion. d Zentrale, fiir die Diagnose des TSRZT
wegweisende Darstellung von mononukleéren synovialen Histiozyten-ahnlichen Zellen mittels Clusterinfarbung. Original-
vergrél3erung Mikrofotografien: 250fach (Bilder aus der Quelle des Autors)

Gruppe stellen unter anderem das Lipom
sowie das Hdmangiom dar.

Datenerhebung

Die Datenerhebung erfolgte retrospektiv
aus dem Datensatz des histopathologi-
schen Arthritisregisters der DGORh. Der ex-
trahierte Datensatz enthielt Falle aus dem
Zeitraum vom 01.01.2018 bis 28.12.2020.
Die Einschlusskriterien bezogen sich auf
den ICD-10-Code (M12.2), die lokalisier-
te Variante des TSRZT, beide Geschlechter
sowie alle Altersklassen. Die Verarbeitung
der Daten erfolgte vollstandig anonymi-
siert unter Zugriff auf eine verschliissel-
te Tabelle. Ein Riickschluss auf die hinter

den Féllen befindlichen Patient*innen war
nicht moglich.

Datenauswertung

Die Primarlokalisation wurde deskriptiv
Uiber Haufigkeiten (absolut, relativ) ermit-
telt. Die Berechnung der Pravalenz erfolgte
anhand der im Datensatz hinterlegten lo-
kalisierten Falle des TSRZT im Vergleich
zu der Gesamtanzahl der im Arthritisre-
gister befindlichen Félle multipliziert mit
100. Fir die Sensitivitdit wurde fir die
Diagnosetibereinstimmung beziiglich des
TSRZT, die klinisch-rheumaorthopadische
Diagnose mit dem diagnostischen Gold-
standard der Histopathologie abgeglichen

(Konkordanz und Diskordanz). Es wurde
von einer korrekt gestellten klinischen Dia-
gnose ausgegangen, wenn die klinische
Diagnose TSRZT gestellt wurde und ent-
sprechend mit der histopathologischen
Diagnose iibereinstimmte. Von einer rich-
tigen Diagnose wurde auch ausgegangen,
wenn es sich um eine Verdachtsdiagnose
handelte. Die Auswertung erfolgte mit
IBM SPSS Statistics (Version 27, MacOS,
IBM Corp., Armonk, NY, USA), die Sensiti-
vitdt wurde mit MedCalc (Version 20.0.11,
Windows, 64-bit, MedCalc Software Ltd.,
Ostend, Belgien) berechnet.

Zeitschrift fiir Rheumatologie 3
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Nicht entziindlich

Benigne Tumoren
TSRZ/PVNS
Lokalisierte Variante
Diffuse Variante

Maligne Tumoren

Entziindlich

Synovialsarkom
Ewing-Sarkom
Sarkom-NOS
Epitheloides Sarkom

Lipom
Hamangiom/Angiodysplasie

Synoviale Chondromatose

Granulomatés
makrophagenreich

Nicht granulomatos

Kristall-induziert

Infektionen Immunologisch/metabolisch Fremdkérperreaktion Gicht Kalkartige
Mykobakterien . Sarkoidose (Z.n. Injektion, Vor-OP, Akute Arthritis CPPA Depositionen
Mykosen, Brucellose, SPEEECE U ZmATEWE) Chronisch- Oxalat Kalziumphosphat
Morbus Whipple Hyperlipidamien tophése Arthritis Kalziumkarbonat
Nicht-endemische Infektionen Amyloidose

Infektion/Eitererreger
Low-grade-Infektion bei
Immunmodulation

Synovialitis-Score 2 5
High-grade-Synovialitis

| Rheumatoide Arthritis

l_

| Lyme-Arthritis (Borreliose)

|_

Reaktive Arthritis
Psoriasisarthritis

| Arthritis bei Morbus Bechterew |

Synovialitis-Score < 4
Low-grade-Synovialitis

Arthrose-assoziierte Synovialitis
« Lymphoplasmazellular
* Detritus

Posttraumatische Synovialitis
Meniskopathie-Synovialitis
Hamochromatose

Abb. 2 A Systematik des Gelenkpathologie-Algorithmus nach Krenn et al.[11, 12] mit Darstellung entziindlicher und nicht-
entziindlicher Gelenkerkrankungen und deren haufigsten Differenzialdiagnosen. Die Diagnostik erfolgt anhand einer Biopsie
oder eines Resektats der Synovialis. Der tenosynoviale Riesenzelltumor ist unter benigne Tumoren gelistet (roter Rahmen).
Die Entitatkann weiterin eine lokalisierte und eine diffuse Variante unterteilt werden (blaue Schrift). PVNS Pigmentierte villo-
noduldre Synovialitis, Sarkom NOS Sarkom — not otherwise specified, CPPA Kalziumpyrophosphat-Dihydrat (adaptiert durch

den Autor)

Ergebnisse

Deskriptive Daten

Der finale Datensatz umfasste N=45 Pa-
tient*innen. Davon waren n=26 Pa-
tient*innen weiblich (57,8%) und n=19
mannlich (42,2 %). Der Altersdurchschnitt
lag bei 47,2 Jahren (SD=18,3, Min=11,
Max=78, Mdn=51,0). Die weiblichen
Patient*innen waren im Durchschnitt
48,4 Jahre (SD= 18,4, Min=17, Max=78).
Das Alter der mannlichen Patient*innen
lag im Mittel bei 45,7 Jahren (SD=18,7,
Min= 11, Max=77).

Pravalenzanalyse

Insgesamt 45 Fdlle des L-TSRZT waren im
Arthritisregister gelistet. In der Summe
beinhaltete das Register 7595 Fille. Da-
raus ergab sich eine Prévalenz von 0,6 %,

4 Zeitschrift fiir Rheumatologie

95% Cl [0,4%, 0,8 %], oder 5,9 Félle pro
1000 fiir den L-TSRZT am Anteil der dia-
gnostizierten gelenkpathologischen Falle
innerhalb des Datensatzes.

Primarlokalisation

Die Lokalisation Finger war mit 22 Fal-
len (48,9%) am haufigsten betroffen. Am
zweithédufigsten war der L-TSRZT am Knie
lokalisiert, n=14 (31,1 %). Am seltensten
trat der Tumor an der Hand (4,4%) auf
(@Tab. 1). In einem Fall (2,2%) war ein
multipler Befallfestzustellen. Betroffen war
jeweils an der rechten als auch an der lin-
ken Seite der Hand ein Finger.

Sensitivitatsanalyse

Von den N=45 histopathologisch besta-
tigten Diagnosen des L-TSRZT (100 %) wur-
de der Tumor in n=14 Féllen (31,1%)

von der Klinik richtig-positiv diagnostiziert
(B Tab. 2). Daraus ergab sich eine Sensiti-
vitdt von 31,1%, 95% Cl [18,2%, 46,7 %].
Fir die klinische Diagnose, bezogen auf die
weibliche Kohorte, ergab sich eine Sensi-
tivitat von 23,1 %, 95% CI [9,0%, 43,7 %)].
Die Sensitivitat der klinischen Diagnose
fiir die ménnliche Kohorte lag bei 42,1 %,
95% Cl [20,3 %, 66,5 %].

Der L-TSRZT wurde 22-mal histopatho-
logisch an der Lokalisation Finger nach-
gewiesen, von der klinischen Diagnostik
wurde der Tumor an dieser Lokalisation
einmal korrekt (4,5 %) erkannt (@ Tab. 3).

Diskussion

Ziel der Studie war es, den L-TSRZT aus
Sicht der Histopathologie auf Grundlage
des histopathologischen Arthritisregisters
der DGORh mit Féllen aus dem gesamten
Bundesgebiet zu beleuchten. Aufgrund



Tab.1 Haufigkeitsverteilung des lokalisierten tenosynovialen Riesenzelltumors
Lokalisation | Geschlecht Patient*innen Gesamt
im Korper Frau Mann

Haufigkeit % Haufigkeit % Haufigkeit %
Finger 14 53,8 8 42,1 22 48,9
Hand 1 3.8 1 53 2 4,4
Ful 3 11,5 1 53 8,9
0SG 1 38 2 10,5 3 6,7
Knie 7 26,9 7 36,8 14 311
Gesamt 26 100,0 19 100,0 - -
N=45
OSG oberes Sprunggelenk

Tab.3 Haufigkeitsverteilungderklinisch-rheumaorthopadischen Diagnosen nach Lokalisation

im Bewegungsapparat

Klinische Dia- Lokalisation des tenosynovialen Riesenzelltumors im Kdrper
gnosekorrekt [ Finger (%) | Hand (%) | FuB (%) | OSG (%) | Knie (%) | Gesamt (%)
Ja 1(4,5) 0(0,0) 3(75,0) 2(66,7) 8(57,1) 14(31,1)
Nein 21(95,5) 2(100,0) 1(25,0) 1(333) 6(42,9) 31(68,9)
Gesamt (100%) | 22 2 4 3 14 45

N=45

OSG oberes Sprunggelenk

dieses Netzwerks zahlt der ausgewerte-
te Datensatz zu einem der grofiten im
deutschsprachigen Raum.

Die ermittelte Pravalenz bestdtigt die
Seltenheit des L-TSRZT unter den Arthro-
pathien [13]. Ein Vergleich zu epidemio-
logischen Studien und der Haufigkeit im
Vergleich mit der Allgemeinbevdlkerung
kann nicht getroffen werden, da in der
vorliegenden Studie nur die Pravalenz im
Verhdltnis zu weiteren Arthropathien be-
trachtet wurde. Internationale Studien ge-
hen von einer Prdvalenz von ca. 0,44 pro
1000 Einwohner*innen aus [6].

Die Primarlokalisation Finger (48,9%
der Félle) und die zweithdufigste Loka-
lisation Knie (31,1 %) decken sich mit be-
stehenden Studien [6, 16]. Damit steht der
L-TSRZT hinter dem Ganglion als zweithau-
figster benigner Tumor der Hand [15].

Die niedrige Sensitivitdt von 31,1%
aufseiten der Klinik kann an der unspe-
zifischen Symptomatik des Tumors und
der Vielzahl an klinisch-rheumaortho-
padischen Differenzialdiagnosen liegen,
welche die Diagnostik erschweren kdnnen
[3, 71. Insgesamt wurden 31 aus 45 Dia-
gnosen von der klinischen Seite nicht
korrekt erkannt (ca. 69,0 % falsch negative
Diagnosen). Darunter wurde am zweithau-
figsten die Diagnose Ganglion gestellt, in

50,0 % der Falle an der Lokalisation Hand/
Finger. Dies kdnnte daran liegen, dass
das Ganglion weit ofter auftritt und die
haufigste gutartige Neoplasie der Hand ist
[15]. Insgesamt war die klinische Diagnose
an der Hand- und Fingerregion in 23 von
24 Fallen (95,8%) nicht richtig gestellt
worden, obwohl der Finger die haufigste
Lokalisation des L-TSRZT darstellt [14, 16].
Die Ergebnisse unterstreichen, dass die
histopathologische Untersuchung im Sin-
ne einer Biopsie einen wertvollen Beitrag
zur Diagnosesicherung leisten kann.

Zusatzlich konnte ein multifokaler Be-
fall mehrerer Finger nachgewiesen wer-
den, der nach dem Wissen der Autoren in
der Literatur nur einmal beschrieben wur-
de [9]. Die Atiologie des L-TSRZT ist immer
noch Gegenstand intensiver Forschung.
Aktuell wirdangenommen, dass der Tumor
sowohlinflammatorischealsauch neoplas-
tische Merkmale teilt [17]. Aufgrund des
multiplen Befallsmusters und einer anam-
nestisch rezidivierend traumatischen Be-
lastung der Hand bringen Kerfant et al. [9]
in ihrem Fallbericht auch die Méglichkeit
einer mikrotraumatischen Genese auf. Vor
dem Hintergrund einer Beteiligung mehre-
rer Gelenke oder Sehnenscheiden kdnnte
dies einen weiteren Erkldarungsansatz fur
die Atiologie des L-TSRZT darstellen.

Tab.2 Klinisch-rheumaorthopéadische
Diagnosen

Diagnose Haufigkeit | %
Tenosynovialer Rie- 14 31,1
senzelltumor (TSRZT)

Ganglion 13 28,9
Knochenzyste 1 2,2
Synovialchondrom 1 2,2
Neurinom 1 2,2
Gichttophus 1 2,2
Arthrose 1 2,2
Chordom 1 2,2
Prothesenlockerung | 1 2,2
Tumor? 9 20,0
Sonstige 2 44

N =45.Von der klinischen Seite angegebene
Diagnosen. Histopathologisch handelte es sich
bei allen Féllen um einen TSRZT

“Tumor, ohne weitere Bezeichnung

Limitationen

Die Auswertung erfolgte retrospektiv und
kann dadurch die Reliabilitat einschran-
ken. Eine prospektive Studie stellt jedoch
aufgrund der Seltenheit der Erkrankung
in der GroBenordnung der vorliegenden
Stichprobe eine enorm ressourcenintensi-
ve Herausforderung dar. Weiterhin ist das
Arthritisregister ein selektiver Datensatz
(moglicher Selection-Bias). Dies ist einem
histopathologischen Arthritisregister in-
harent und stellt kein Hindernis dar, solan-
ge der Interpretationsrahmen auf Ebene
des Registers bleibt.

Ausblick

Die bearbeitete Fragestellung sollte sich
auf die diffuse Variante ausweiten. Die-
se ist zwar wesentlich seltener, aber auf-
grund des aggressiveren Verlaufs klinisch
besonders relevant. Neben der angegebe-
nen Sensitivitat sollte auch die Spezifitat
betrachtet werden. Ein vollstandiges Bild
der klinisch-diagnostischen Testgiite (Zu-
verldssigkeit) ermdglicht es, Diagnosetools
zu Uberarbeiten, um den Weichteiltumor
sicherer erkennen zu kénnen. Angedacht
ist eine retrospektive Datenerhebung zu
den operativen Vorgangsweisen, um die
klinische Therapie und Diagnostik zu op-
timieren.
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Abstract

Fazit fiir die Praxis

= Der lokalisierte tenosynoviale Riesenzell-
tumor ist ein seltener proliferativer, fast
ausschlieBlich benigner Weichteiltumor
der Synovialis.

= Primar befédllt der Tumor die Finger und
ist die zweithdufigste gutartige Neoplasie
der Hand.

- Dieklinisch diagnostische Sensitivitat von
31,1% liegt an der unspezifischen Sym-
ptomatik des Tumors, der Seltenheit und
der Vielzahl an rheumatologisch-radiolo-
gischen Differenzialdiagnosen.

—~ Das Wissen um die typische Lokalisation
und die wichtigsten Differenzialdiagno-
sen konnen dazu beitragen, eine gezielte
Diagnose zu stellen.

= Bei inkonklusiver Klinik bringt eine histo-
pathologische Untersuchung im Sinne ei-
ner Probenbiopsie eine sichere Diagnose
(Goldstandard) und wertet somit die rheu-
matopathologische Diagnostik auf.
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Background: The tenosynovial giant cell tumor (pigmented villonodular synovitis)

is a proliferative, mainly benign soft tissue tumor of the tendon sheaths, bursae and
joints arising from the synovia. It can be divided into circumscribed localized and
destructive diffuse types. Approximately 1% of all joint diseases are due to this entity.
The tumor is considered as a rarity. Mostly case studies exist. For this study the focus
was set on the localized type (L-TSRZT), which accounts for 90% of the diagnoses of
this tumor. Given its rarity, data are limited. Therefore, the research aim was to provide
data on prevalence, primary location and sensitivity of clinical versus histopathological

Methods: Based on the Histopathological Arthritis Register of the German Society for
Orthopedic Rheumatology, the data of the L-TSRZT were retrospectively analyzed (time
frame 1 January 2018-28 December 2020).

Results: This database contained N=7595 cases of arthropathy. A total of

n =45 patients with the diagnosis L-TSRZT were identified. The prevalence of the tumor
was 0.6%, 95% Cl [0.4%, 0.8%], or 5.9 cases per 1000. The primary location involved
the finger (48.9%). In 14 of 45 cases the diagnosis was correctly determined from the
clinical side, corresponding to a sensitivity of 31.1%, 95% Cl [18.2%, 46.7%)].
Conclusion: For the first time, this paper was able to provide data on a large sample for
Germany. Notably, the low sensitivity of the clinical diagnosis confirms the importance
of histopathology for diagnosing L-TSRZT.
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