Y BGU Murnau

Berufsgenossenschaftliche
Unfallklinik Murnau

Multiple kartilaginare Exostosen

Neuigkeiten
Kontakte
Zukunft



¥ BGU Murnau

Berufsgenossenschaftliche
Unfallklinik Murnau

Marz 2021

Februar 2019

11.11.2023 J. Eckhoff

Multiple kartilaginare Exostosen

Neuigkeiten
Literatur
Oktober 2018
Januar 2015
Oktober 2020
September 2021
Juli/August 2014 Februar 2018



& BGU Murnau Multiple kartilaginire Exostosen

Berufsgenossenschaftliche
Unfallklinik Murnau

Neuigkeiten

Literatur
American Journal of Medical Genetics

The Rizzoli Multiple Osteochondromas Classification revised: describing
the phenotype to improve clinical practice
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Luca Sangiorgi:

MHE: Auspragung sehr unterschiedlich, was das klinische Erscheinungsbild, die Anzahl an Exostosen und
funktionelle Einschrankungen betrifft

Problem: gibt mehrere Klassifikationen, die sich aber auf Deformitaten von bestimmten Skelettabschnitten
beziehen, z.B. Sprunggelenk, Unterarm, etc.

Keine dieser aktuellen Klassifikationen ist weitverbreitet, um das Erscheinungsbild und die Klinik der Patienten

zu beschreiben

- keine Vergleiche und damit auch keine Empfehlungen moglich

11.11.2023 J. Eckhoff 4
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Luca Sangiorgi:
- bereits 2013 wurde die IOR (= Instituto Ortopedico Rizzoli) - Klassifikation vorgeschlagen

- dies allerdings an einer kleinen Patientenanzahl und ohne Unterteilung in Subklassen

- die aktuelle Studie hatte zum Ziel, Daten aus 18 Jahren zu Uberblicken, um ein noch genaueres Bild Gber die
Erscheinungsformen sowie dem Vorgehen in bestimmten Fallen zu erhalten

11.11.2023 J. Eckhoff 5
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Luca Sangiorgi:

Ergebnisse:

243 Kinder < 10 Jahren

136 Heranwachsende im Alter 10-15 Jahre
598 Erwachsene

- Durchschnittliches Korpergewicht und Korpergrof3e waren im Vergleich zur (italienischen) Normalbevdlkerung
geringer

- 90% hatten eine Variante im EXT 1 oder EXT 2 Gen

- In 5,8% der Falle kam es zu einer malignen Entartung, 11 % der Entartungen kamen in Klasse Il vor

11.11.2023 J. Eckhoff
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Luca Sangiorgi:
Ergebnisse:

459 Patienten hatte mindestens eine Skelettdeformitat, dabei waren die Fehlstellungen fast gleichmal3ig auf die
obere und untere Extremitat verteilt

734 Patienten hatten keine Funktionsdefizite
Bei 226 Patienten mit Funktionseinschrankungen waren in > 50% 2 Gelenke betroffen

Patienten mit Gelenkeinschrankungen waren meistens Erwachsene

11.11.2023 J. Eckhoff
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The pathogenic roles of heparan sulfate deficiency in Hereditary Multiple Exostoses

Maurizio Pacifici

- die aktuellsten Studien zu MHE
- in Zusammenschau mit klassischen Studien gebracht

11.11.2023 J. Eckhoff
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- das Spektrum dieser Erkrankung ist weitaus gréRer als bisher gedacht
- die klinischen Komplikationen betreffen nicht nur das Skelett

- die Ausbildung von Osteochondromen benétigt sog. ,second hit’, um die Reduktion der Heparansulfat-
Synthese an der Knochenhaut zu verstarken

11.11.2023 J. Eckhoff 10
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- intraspinale Exostosen mit Gefahr von Nervenschaden, muskulare Schwache und Abnahme der Bewegung
- 70% der Patienten hatten eine Skoliose mit einem Winkel von ca. 15°

- eine ,milde’ Skoliose war verbunden mit Schwere der MHE-Erkrankung aber nicht mit der Anzahl an
Exostosen

11.11.2023 J. Eckhoff
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- EXT 1 Ubt eine enzymatische Funktion aus
- EXT 2 hat strukturelle und Gerustfunktionen aus
- > ein teilweiser Verlust an Heparansulfat fuhrt nicht zur Ausbildung von Exostosen

- ein,second hit" auf Zellebene notwendig

11.11.2023 J. Eckhoff 12
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- Inzidenz weltweit gleich
- mittlerweile sind ca. 700 Mutationen bei HME Patienten gefunden worden
- ein teilweiser Abfall der EXT 1 Genexpression fuhrt nicht zur Ausbildung von Exostosen

- ein Verlust von EXT 1 in der Nahe der Wachstumsfugen/Knochenhaut fuhrt allerdings zur Ausbildung von
Exostosen

11.11.2023 J. Eckhoff 13
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Come si formano gli osteocondromi?

-Cellule staminali affianco alla pl:“
sono responsabili per la formazio
osteocondromi

-Le cellule prima producono artil

ek ~Col tempo si forma anche
11.11.2023 J. Eckhoff
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Kontakte

Maurizio Pacifici
Translational Research Program in Pediatric Orthopaedics
The Children’s Hospital of Philadelphia

Isocitrato de'drog caast (IDH) Dogma centrale della biologia

Q Le varianti con guadagno di

funzione (GoF) note convertono
aKG in D-2-idrossiglutarato,
inibendo le diossigenasi
dipendenti da aKG come: = (=

¥ KDM/JMJD Istone demetilasi

¥ TET DNA demetilasi l l.
¥ PHD/EGLN downregolatori di HIF 3 EI E

(In condizioni di normossia) c = Il DNA umano contiene
circa 30.000 geni.

« Ogni gene rappresenta
un segmento di DNA.

I N

* mRNA e’ usato come
codice per produrre la
proteina corrispondente
al gene

* mRNA ¢’ la copia di
un gene
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Grundlagen

Multiple kartilaginare Exostosen = erblich bedingte und genetisch heterogene
autosomal dominante Stérung, die durch Ausbildung
von Knochenvorsprungen an den langen Rohrenknochen gekennzeichnet ist

Genotype-phenotype correlation in hereditary multiple exostoses
C Francannet, A Cohen-Tanugi, M Le Merrer, A Munnich, J Bonaventure, L Legeai-Mallet
J Med Genet 2001;38:430-434

Definition der WHO von 2002:

Exostosen sind gutartige Knochenneubildungen mit knorpeliger Kappe, die auf der Aul3enflache der
Knochens und durch enchondrale Ossifikation gebildet werden

Khurana J, Abdul-Karim F, Bovee JVMG. In: World Health Organization Classification of Tumours. Pathology and Genetics of Tumours of Soft Tissue and
Bone. Fletcher CDM, Unni KK, Mertens F, editor. IARC Press, Lyon; 2002. Osteochondroma

11.11.2023 J. Eckhoff 16
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Grundlagen

entstehen in sog. Rohrenknochen und auch in flachen Knochen, z.B. Beckenknochen

wachsen breitbasig oder gestielt

konnen schon bei Geburt vorhanden sein, wahrend der Kindheit auffallen und wachsen bis zur Pubertat

11.11.2023 J. Eckhoff
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Grundlagen

— Exostosen sind von einer Knorpelkappe bis zum Ende vom Wachstum uberdeckt
— in den ersten Lebensjahren ist die Exostose komplett mit Knorpel bedeckt

— bei Kindern ist die Knorpelkappe mit blaulich schimmernden hyalinen Knorpel (ahnlich wie
Gelenkknorpel) Uberzogen

11.11.2023 J. Eckhoff
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Grundlagen

durchschnittliche Dicke des Knorpels betragt ca. 2-3cm

mit zunehmenden Alter nimmt die Knorpeldick ab, haufig verschwindet sie komplett

mikroskopisch sieht die Knorpelkappe genau so aus, wie eine Wachstumsfuge
—> es lassen sich in der Knorpelkappe die verschiedene Schichten des Knorpels finden

11.11.2023 J. Eckhoff
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Grundlagen
3 Genloci sind bekannt:

auf Chromosom 8 (8q24) > EXT 1

auf Chromosom 11 (11p11-13) > EXT 2
auf Chromosom 19 (19q) - EXT 3

EXT 4 (erster Fall in der Klinik)

W =

- EXT1 (ca. 65%) und EXT2 (ca. 21%) machen bis zu 90% der Exostosen aus !
- In China Uberwiegt das EXT2 Gen

EXT 1 und EXT 2 verschlusseln fir das Enzym Glykosyltransferase, die flr die Herstellung des Heparinsulfat
wichtig ist
( Kontrolle der Zellproliferation, Differenzierung von Zellen, Kontrolle Gerinnungssystem)

Genotype-phenotype correlation in hereditary multiple exostoses
C Francannet, A Cohen-Tanugi, M Le Merrer, A Munnich, J Bonaventure, L Legeai-Mallet
J Med Genet 2001;38:430-434

11.11.2023 J. Eckhoff 20
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Grundlagen
EXT 1:

Patienten mit der Veranderung auf dem EXT 1 Gen haben mehr Exostosen, haufiger
Beinachsenabweichungen, kleinere Korpergrofle und mehr Exostosen am Becken

Alvarez C, Tredwell S, De Vera M, et al. The genotype-phenotype correlation of hereditary multiple exostoses. Clin Genet. 2006;70:122—-130.
doi:10.1111/).1399-0004.2006.00653

11.11.2023 J. Eckhoff
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Grundlagen
— machen 50% aller chirurgisch behandelter gutartigen Knochentumore aus
— 62 % dieser Patienten haben eine positive Familienanamnese
— Inzidenz liegt bei 1:50.000 in der Normalbevolkerung
- M:W=15:1

— Lebenserwartung ist nicht beeintrachtigt

Multiple Osteochondromas: Clinicopathological and Genetic Spectrum and Suggestions for Clinical Management
Liesbeth Hameetman," Judith VMG Bovée,! Antonie HM Taminiau,2Herman M Kroon,? and Pancras CW Hogendoorn -

Hered Cancer Clin Pract. 2004; 2(4): 161-173.

11.11.2023 J. Eckhoff
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Grundlagen
Symptome:

— Schmerzen:
- chronische Schmerzen bei bis zu 60% der Kinder und 80% der Erwachsenen

Ewing sarcoma superimposed on a previous osteochondroma in multiple osteochondromatosis.Marrero Barrera PA, Marrero Ortiz PV
Orthopedics. 2014 Apr; 37(4):e403-6.

— eingeschrankte Gelenkbeweglichkeit

— Deformitaten:
% Coxa valga am proximalen Oberschenkel in 25%

% O- oder X-Beinstellung in 8-33%

The natural history of hereditary multiple exostoses.Schmale GA, Conrad EU 3rd, Raskind WH
J Bone Joint Surg Am. 1994 Jul; 76(7):986-92.

11.11.2023 J. Eckhoff
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Berufsgenossenschaftliche
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Grundlagen
— 80% der Patienten mit multiplen kartilaginaren Exostosen werden Innerhalb der ersten 10 Lebensjahre
diagnostiziert
— Im Mittel sind die Patienten 3 Jahre alt bei Diagnosestellung
— ca. 50% der Exostosen befinden sich kniegelenknah

— 30% am distalen Oberschenkel, 15-20% proximales Schienbein, 10-20% Oberarm, 10% an den Fufen
und Handen

13.11.2021 J. Eckhoff
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Berufsgenossenschaftliche
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Grundlagen
Symptome:

— Deformitaten:

*

D)

» Armachsenabweichung nach radial oder ulnar in 60% der Falle

L)

D)

0‘0

Fehlstellung Sprunggelenke in 2-54%

% Verklrzung des Wadenbeins in bis zu 56%

*

D)

%

In 9% Immobilitat aufgrund schwerer Deformitaten

The natural history of hereditary multiple exostoses.Schmale GA, Conrad EU 3rd, Raskind WH
J Bone Joint Surg Am. 1994 Jul; 76(7):986-92.

11.11.2023 J. Eckhoff 25
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Grundlagen
Symptome:

— Verkirzungen:
% Ellenverklrzungen in 39-60%

Ellenverkirzung mit Speichenkdpfchenluxation in 20-25%
Hereditary multiple exostosis.Ryckx A, Somers JF, Allaert L
Acta Orthop Belg. 2013 Dec; 79(6):597-607.

% Beinverkirzungen in 10-50%
% 2> in 23% der Falle operative Mallnahmen notwendig

Hereditary multiple exostosis.Ryckx A, Somers JF, Allaert L
Acta Orthop Belg. 2013 Dec; 79(6):597-607.

11.11.2023 J. Eckhoff
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Grundlagen

Symptome:

— Fehlstellung

— Kleinwuchs: bei 37% der mannlichen und 44% der weiblichen Studienteilnehmer,

- dabei waren Patienten mit EXT1 Mutation haufiger von Kleinwuchs betroffen

Natural history study of hereditary multiple exostoses.Wicklund CL, Pauli RM, Johnston D, Hecht JT
Am J Med Genet. 1995 Jan 2; 55(1):43-6.

— Gefal- Nerven-Irritationen:

11.11.2023

- 23% der Falle Nervenirritationen
-2 11 % Gefalirritationen

Natural history study of hereditary multiple exostoses.Wicklund CL, Pauli RM, Johnston D, Hecht JT
Am J Med Genet. 1995 Jan 2; 55(1):43-6.

J. Eckhoff
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Alltag Erwachsene
Hollandische Studie an 283 Exostosenpatienten (184 Erwachsene und 99 Kindern):

— Von 119 arbeitenden Erwachsenen mussten 33 (= 28%) ihren Job wechseln, 25 (= 21%) mussten
Arbeitsplatzveranderungen vornehmen

— Von 56 arbeitslosen Erwachsenen waren 13 medizinisch nicht arbeitsfahig
— Bei erwachsenen Exostosenpatienten korrelierte der Schmerz mit dem Alter und Problemen in der Arbeit

— Erwachsene mit Exostosen hatten eine geringere Lebensqualitat als die hollandische Normalbevolkerung

11.11.2023 J. Eckhoff 28



& BGU Murnau Multiple kartilaginire Exostosen

Berufsgenossenschaftliche
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Alltag Kinder
Hollandische Studie an 283 Exostosenpatienten (184 Erwachsene und 99 Kindern):
— Von 85 Schulkindern mit Exostosen hatten 54 (=53%) Probleme in der Schule
— 27 Kinder (= 27%) und 85 Erwachsene (= 46%) mussten Sport aufhéren
— Schmerz war bei 62 Kinder (= 63%) und 152 Erwachsene (= 83%) das grofite Problem

— Bei den Kindern korrelierte der Schmerz mit der Wahrnehmung der Erkrankung und Problemen in der
Schule

Pain, physical and social functioning, and quality of life in individuals with multiple hereditary exostoses in The Netherlands: a national
cohort study
AL Goudl, Jde Lange, V AB Scholtes, S K Bulstra, S J Ham Bone Joint Surg Am. 2012 Jun 6;94(11):1013-20

11.11.2023 J. Eckhoff 29
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Grundlagen

— 5% aller Exostosen finden sich an den sog. flachen Knochen (Brustbein, Rippen, Becken)

— sehr selten an den Wirbelkorpern, wobei 50% an den Halswirbeln auftreten und dabei an den
Wirbelkérpern C2, C3 und C6

— an der Lendenwirbelsaule treten sie so gut wie nie auf

Osteochondromas: An Updated Review of Epidemiology, Pathogenesis, Clinical Presentation, Radiological Features and Treatment Options

KOSTAS TEPELENIS, GEORGIOS PAPATHANAKOS, AIKATERINI KITSOULI, THEODOROS TROUPIS, ALEXANDRA BARBOUTI, KONSTANTINOS
VLACHOS, PANAGIOTIS KANAVAROS and PANAGIOTIS KITSOULIS

In Vivo March 2021, 35 (2) 681-691;

11.11.2023 J. Eckhoff 30
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Grundlagen
Maligne Entartung:

— Solitare Exostose: 4,2%
— Multiple Exostosen: 9,2%

—> durchschnittliche Zeit von der Diagnose bis zur malignen Entartung 9,8 Jahre

- Patienten mit einer EXT1-Mutation haben ein hoheres Risiko fur eine maligne Entartung

Secondary chondrosarcoma in cartilage bone tumors: report of 32 patients
Murat Altay 1, Kenan Bayrakci, Yusuf Yildiz, Selim Erekul, Yener Saglik
J. Orthop. Science 2007 Sep;12(5):415-23.

11.11.2023 J. Eckhoff
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Grundlagen

Maligne Entartung:

— Entartung der Exostosen beginnt in der knorpeligen Kappe
— genetische Mutation ist hierfur verantwortlich

The authors concluded that osteochondroma cells with a homozygous deletion of EXT1 created a niche in the
cartilaginous cap or in the perichondrium, in which cells with functional EXT1 acquired unknown mutations giving
rise to secondary peripheral chondrosarcoma

KOSTAS TEPELENIS, GEORGIOS PAPATHANAKOS, AIKATERINI KITSOULI, THEODOROS TROUPIS, ALEXANDRA BARBOUTI, KONSTANTINOS
VLACHOS, PANAGIOTIS KANAVAROS and PANAGIOTIS KITSOULIS
In Vivo March 2021, 35 (2) 681-691;

11.11.2023 J. Eckhoff
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Berufsgenossenschaftliche
Unfallklinik Murnau

Grundlagen
Klinik:
- Meistens asymptomatisch und daher ein Zufallsbefund
- Schmerzen

- Schwellung /Tumor

- Schmerzen entstehen durch:
% Mechanische Kompression der umliegenden Strukturen
% Schleimbeutelentzindungen
% Maligne Entartung

KOSTAS TEPELENIS, GEORGIOS PAPATHANAKOS, AIKATERINI KITSOULI, THEODOROS TROUPIS, ALEXANDRA BARBOUTI, KONSTANTINOS
VLACHOS, PANAGIOTIS KANAVAROS and PANAGIOTIS KITSOULIS
In Vivo March 2021, 35 (2) 681-691;

11.11.2023 J. Eckhoff
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Berufsgenossenschaftliche
Unfallklinik Murnau

Grundlagen
— Druck auf Nerven flhrt zu Taubheit und/oder Pelzigkeit
— Druck auf GefaRe fiihrt zu Verdnderungen des Blutflusses, fehlenden Pulsen, Anderung Hautkolorit
— Arterielle oder venose Thrombosen
— Gefalaussackungen (Aneurysmen)

— am haufigsten betroffen: Kniekehlenarterie, N. peroneus und N. tibialis posterior

KOSTAS TEPELENIS, GEORGIOS PAPATHANAKOS, AIKATERINI KITSOULI, THEODOROS TROUPIS, ALEXANDRA BARBOUTI, KONSTANTINOS
VLACHOS, PANAGIOTIS KANAVAROS and PANAGIOTIS KITSOULIS
In Vivo March 2021, 35 (2) 681-691;

11.11.2023 J. Eckhoff 34
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Berufsgenossenschaftliche
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Grundlagen

— Selten:

)
0’0

Schmerzen an Sehnen
Abbrechen des Stiels
Schleimbeutelentzindung
Wirbelsaulenabweichung

%o

*¢

%o

*¢

)
0’0

)
0’0

Spinalkanalstenosen sehr sehr selten

KOSTAS TEPELENIS, GEORGIOS PAPATHANAKOS, AIKATERINI KITSOULI, THEODOROS TROUPIS, ALEXANDRA BARBOUTI, KONSTANTINOS
VLACHOS, PANAGIOTIS KANAVAROS and PANAGIOTIS KITSOULIS
In Vivo March 2021, 35 (2) 681-691;

11.11.2023 J. Eckhoff
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Diagnostik

Rontgen in 2 Ebenen:
— Verbindung zwischen der Kortikalis und dem Knochenmark vom gesunden Knochen und der Exostose
sowie Darstellung einer Knorpelkappe

Befund:

— gut definierte Struktur, die an der AufRenflache des Knochens liegt
— Grolie zwischen 1-10cm

— Verbindung zum Knochenmark das dazugehorigen Knochens

— Gestielt oder breitbasig
— Kalkeinlagerungen erkennbar

11.11.2023 J. Eckhoff 36
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Berufsgenossenschaftliche
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Diagnostik

Rontgen in 2 Ebenen:

— Zeichen fur Malignitat:
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13.11.2021

Grollenzunahme nach WachstumsabschluR
Irregulare oder lobulierte Rander

Irregulare Kalzifizierungen

Auflésende Strukturen

Zerstorung des angrenzenden Knochens

J. Eckhoff
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Berufsgenossenschaftliche
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Diagnostik

Computertomographie:

wichtig fur die Darstellung und Lagebeziehung an z.B. Schulter, Schulterblatt, Becken, Rippen,
Wirbelsaule

Vorteile:

zeigt GroRe und Ausmald der Exostosen
zeigt die Knorpelkappe, Kalzifizierungen und das umgebende Weichgewebe

Nachteil:

Strahlenbelastung
nicht Uberall verfuigbar
Dicke der Knorpelkappe wird manchmal Uberschatzt

13.11.2021 J. Eckhoff
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Berufsgenossenschaftliche
Unfallklinik Murnau

Diagnostik
Magnetresonanztomographie:
— sehr gute Darstellung der Morphologie
— gute Differenzierung von andren Knorpeltumoren maglich
— gute Darstellung von Beziehung zu Nerven- und Gefalverlaufen

— Darstellung einer Kompression des Spinalkanals

13.11.2021 J. Eckhoff
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Berufsgenossenschaftliche
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Diagnostik
Magnetresonanztomographie:

Vorteile:
— Keine Strahlenbelastung

Nachteil:

— lange Untersuchungszeit

— Ruhighalten

— ggf. Narkose notig

— nicht Uberall verfigbar

— teuer

— Tendenz zur Verschlechterung des Befundes

Geirnaerdt MJ, Hogendoorn PC, Bloem JL, Taminiau AHand van der Woude HJ
: Cartilaginous tumors: fast contrast-enhanced MR imaging. Radiology 214(2): 539-546, 2000. PMID: 10671608

13.11.2021 J. Eckhoff
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Berufsgenossenschaftliche
Unfallklinik Murnau

Diagnostik
Sonographie:

— gute Darstellung der Dicke der Knorpelkappe

— Darstellung von Schleimbeuteln, Thrombosen

* Malghem J, Vande Berg B, Noél H and Maldague B
: Benign osteochondromas and exostotic chondrosarcomas: evaluation of cartilage cap thickness by ultrasound. Skeletal Radiol 21(1): 33-37, 1992.

11.11.2023 J. Eckhoff

41



& BGU Murnau Multiple kartilaginare Exostosen
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Diagnostik
Sonographie:

Vorteile:

— gunstig

— dynamische Untersuchung
— fast Uberall verfugbar

Nachteile:

— Untersucherabhangig

— Ubung

— eingeschrankte Darstellbarkeit an schwierigen Stellen bzw. einwartsgerichteten Exostosen

11.11.2023 J. Eckhoff 42
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Berufsgenossenschaftliche
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Diagnostik

Szintigraphie:

Darstellung neuer Exostosen im gesamten Korper mit einer Untersuchung
Unterscheidung von gutartigen und bésartigen Knorpeltumoren maéglich (Thallium-Szintigraphie)

FDG-PET:

Zur Festlegung des Grades der Malignitat verwendbar
Wenig klinische Erfahrung bzgl. Exostosen

11.11.2023 J. Eckhoff
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Berufsgenossenschaftliche
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Diagnostik

— MRT-Angio und/oder CT-Angio:

— bei komplexen Exostosen oder in komplexen anatomischen Regionen wie z.B. Schulter

11.11.2023 J. Eckhoff
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Therapie
— Konservativ: regelmaBige Untersuchungen, ggf. Réntgen und/oder MRT
% Screening ??
Notwendig !! Bei Kindern und Erwachsenen

9
- um Deformitaten zu verhindern oder ggf. rechtzeitig zu korrigieren UND ev. maligne Entartung
frihzeitig zu entdecken

- Recently, Sonne-Holm has suggested a full body MRI every two years throughout the follow-up period

Multiple cartilaginous exostoses and development of chondrosarcomas--a systematic review.Sonne-Holm E, Wong C, Sonne-Holm S
Dan Med J. 2014 Sep; 61(9):A4895.

11.11.2023 J. Eckhoff
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Therapie Achsabweichung:
Genua valga:

- Rate an zufriedenstellenden Ergebnissen war nicht unterschiedlich zu idiopathischen Genua valga
Korrekturen

- In MHE-Patienten war die Geschwindigkeit der Korrektur langsamer und bendétigte ca. 1,5 Jahre langer als bei
idiopathischen Genua valga

11.11.2023 J. Eckhoff
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Therapie Wirbelsaule:

Untersuchung mit 39 Patienten:
28% hatten Exostosen an der Wirbelsaule
Davon hatten 3 Patienten intraspinal wachsende Exostosen (2 zervikal, 1 thorakal) und 8 Patienten
Exostosen an der Wirbelsaule, die aber nicht intraspinal wuchsen

Empfehlung:
Neurolog. Untersuchung empfehlenswert und bei V.a. Wirbelsdulen Exostosen grof3zigig MRT der WS

11.11.2023 J. Eckhoff
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Einschrankungen:
Vergleich MHE und solitare Exostosen und Normalbevdlkerung:
Ergebnis:

MHE Patienten haben schlechtere Gesamtfunktion der oberen Extremitat gegeniber Normalbevdlkerung
Auch gegenuber solitaren Exostosen

11.11.2023 J. Eckhoff
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Operative Resektion:

)
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Schmerzen

Kosmetik

Risiko einer Entartung
Diagnosesicherung
Rdckenmarkssymptome
Gefallverdrangung
Deformitat

Drohende Deformitat
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Berufsgenossenschaftliche
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Therapie
Operative Resektion:

— knochennahe Entfernung der Exostose, d.h. inklusive Knorpelkappe und Perichondrium zeigt das
geringste Risiko fur ein Rezidiv

— komplette Entfernung der jeweiligen Exostose auch im Hinblick auf mogliche Entartung dringlich zu
empfehlen

11.11.2023 J. Eckhoff
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Berufsgenossenschaftliche
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Therapie
Operative Resektion

— gibt Empfehlungen, die Entfernung von Exostosen erst nach Abschluss der Skelettreife durchzufthren,
da dann eventuell die Rezidivrate geringer ist

o) \
B
., J

11.11.2023 J. Eckhoff
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Therapie
Deformitaten Sprunggelenk:
— Valgische Achsabweichung sehr haufig bei Exostosenpatienten

— jejunger, desto hoher das Risiko fur eine Achsabweichung
— hoheres Risiko ebenfalls, wenn beide Knochen betroffen sind

Risk factors for ankle valgus in children with hereditary multiple exostoses: a retrospective cross-sectional study
Wanglin Zhangl2, Zhigang Wang12, Mu Chen 1, Yuchan Lil
J Child Orthop. 2021 Aug 20;15(4):372-377

11.11.2023 J. Eckhoff
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Berufsgenossenschaftliche
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Therapie
Deformitaten Sprunggelenk:
— Temporare Hemiepiphyseodese in diesen Fallen sehr erfolgreich
— 0,38°/Monat Korrektur nachweisbar gegenuber 0,58°/Monat bei Nicht-Exostosenpatienten

— Zunahme der Achsabweichung von 0,29°/Monat gegeniuber 0,12°/Monat bei Nicht-Exostosenpatienten
— Erneuter Valgus in 7,8% der Falle, bei Nicht-Exostosenpatienten 3,4% nach Metallentfernung

Potenzial der zeitlichen Korrektur muss bedacht werden
Erneute Achsabweichung moglich

0:0
0:0
Correction and recurrence of ankle valgus in skeletally immature patients with multiple hereditary exostoses

Matthew Driscoll 1, Judith Linton, Elroy Sullivan, Allison Scott
Foot Ankle Int. 2013 Sep
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