=
-
[

]

]

Q)
<

Sonographisches Bildessay: Periphere Nerventumoren
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Pictorial Essay: Ultrasound of Tumours and Tumour-like
Lesions of Peripheral Nerves

Zusammenfassung

Periphere Nerven und von peripheren Nerven ausgehende
Raumforderungen lassen sich durch die hochauflésende und
hochfrequente Sonographie exzellent darstellen. Mit Breitband-
schallképfen von zwischen 5 und 15 MHz erkennt man auch klei-
ne Nerven, die echoarmen Nervenfaszikel und das umgebende
echoreiche Bindegewebe sowie nervale Raumforderungen und
die Beziehung zu ihrem Ursprungsnerv. Zusdtzlich ldsst sich mit
der farbkodierten Dopplersonographie eine vorhandene Gefaf3-
versorgung der Tumoren erkennen und beurteilen. In dieser Ar-
beit beschreiben wir das sonographische Erscheinungsbild von
benignen und malignen Tumoren peripherer Nerven.

Schliisselworter
Ultraschall - Periphere Nerventumore

Abstract

High-resolution ultrasound is an excellent diagnostic modality
for visualising peripheral nerves and differentiate tumours of
the peripheral nerve. With high-frequency transducers (5-15
MHz), peripheral nerves can be visualised, the hypoechoic nerve
fascicles, the surrounding tissue and tumourous lesions includ-
ing the relation to their nerve of origin can be evaluated. By using
colour Doppler sonography (CDS), it is possible to detect and as-
sess vascularisation of tumours of the nerve. We present sono-
graphic features of common and uncommon benign and malig-
nant tumours of the peripheral nerve.
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Einleitung

Bereits aus den 80er-Jahren stammen die ersten Arbeiten {iber
den Einsatz der Sonographie zur Darstellung von peripheren
Nerven sowie von Nerventumoren.

Fornage gab 1988 erstmals einen Uberblick iiber die sonographi-
sche Untersuchung peripherer Nerven [1].

Durch die heutige Verfiigbarkeit hochfrequenter und hochauf-
l6sender Ultraschall-Gerdte lassen sich periphere Nerven sehr
gut darstellen.

Gegeniiber anderen Untersuchungsmodalitdten und Schnittbild-
verfahren ist es durch die Sonographie méglich, in einem Unter-
suchungsgang grofde anatomische Abschnitte zu erfassen und
somit auch periphere Nerven in ihrem Verlauf darzustellen,

Dieses Dokument wurde zum personlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.

Institutsangaben

Klinische Abteilung fiir Radiodiagnostik 1, Universitatsklinik fiir Radiodiagnostik, Medizinische Universitdt

Innsbruck

Korrespondenzadresse

Dr. N. Bendix - Medizinische Universitdt Innsbruck, Universitatsklinik fiir Radiodiagnostik, Klinische Abteilung
fiir Radiodiagnostik 1 - AnichstraBe 35 - A-6020 Innsbruck - Tel.: ++43/512/50422761 -
Fax: ++43/512/50422758 - E-mail: nadine.bendix@uibk.ac.at

eingereicht: 25.10.2004 - angenommen: 4.3.2005

Bibliografie

Ultraschall in Med 2005; 26: 318 -324 © Georg Thieme Verlag KG Stuttgart - New York

DOI 10.1055/s-2005-858374
ISSN 0172-4614



Raumforderungen zu erkennen sowie die Beziehung zu ihrem
Ursprungsgewebe zu lokalisieren, unter anderem auch durch
die Darstellbarkeit in verschiedenen Ebenen.

Ein weiterer grofSer Vorteil der Sonographie besteht im Einsatz
des Farbdopplers zur Beurteilung einer eventuell vorhandenen
GefdRversorgung.

Im Folgenden wird das sonographische Erscheinungsbild von
hdufigen und seltenen Nerventumoren beschrieben.

Amputationsneurom, posttraumatisches Neurom

Kommt es im Rahmen der Schadigung eines peripheren Nervs
zur Kontinuitdtsunterbrechung von Axonen, geht nach einigen
Tagen der gesamte distale Axonabschnitt im Rahmen der so ge-
nannten Waller-Degeneration zugrunde. Schwann-Zellen und
eingewanderte Histiozyten resorbieren die distalen Axone und
ihre zerfallenen Markscheiden.

Im weiteren Verlauf des Regenerationsprozesses peripherer Ner-
ven proliferieren die Schwann-Zellen des proximalen und dis-
talen Axonabschnittes und bilden so genannte Biingner’sche
Bdnder, die zur Orientierung der bereits wenige Tage nach Kon-
tinuitdtsunterbrechung aussprossenden Axone des proximalen
Nervenabschnittes dienen sollen. Gelingt der Anschluss an diese
Pfade aus Zellsdulen, kénnen die Axone in ihr urspriingliches Ter-
minalgebiet auswachsen und werden schlief8lich von distal nach
proximal hin remyelinisiert [2].

Ist der distale Axonabschnitt nach einer Amputation allerdings
nicht mehr vorhanden, kommt es durch Proliferation aller
Strukturkomponenten im Rahmen des Regenerationsprozesses
des peripheren Nervs zur Ausbildung eines Amputationsneuro-
mes am proximalen Nervenende.

Im Rahmen traumatischer Schddigungen peripherer Nerven
kann es neben dieser kompletten Kontinuitdtsunterbrechung
durch weitere auf den Nerv einwirkende Krifte zur partiellen
Schddigung auch weiter proximal gelegener Abschnitte kom-
men, so dass sich hier so genannte Traktionsneurome bilden
koénnen.

Mithilfe der hochauflésenden Sonographie kénnen Neurome
sehr gut detektiert werden. Sie stellen sich als knotige, umschrie-
bene und echoarme Knoten dar, die kontinuierlich aus dem ge-
schddigten Nerv hervorgehen. Hiufig kommen die Nervenfaszi-
kel des Nervenendes aufgetrieben zur Darstellung, im Inneren
des Neuromes selbst kénnen noch einzelne Nervenfaszikel er-
kennbar werden (Abb.1).

Im Verlauf eines partiell geschiadigten Nervs kann es zur Ent-
wicklung mehrerer Neurome, der so genannten Traktionsneuro-
me, innerhalb der erhaltenen Nervenscheide kommen (Abb. 2).

Farbdopplersonographisch weisen Neurome keine Vaskularisie-
rung auf [3-8].

Abb.1 35-jdhriger Patient nach Stichverletzung vor 5 Wochen. Nach
Durchtrennung des N. ulnaris kam es zur Ausbildung dieses scharf be-
grenzten, echoarmen, 1,2x0,7cm messenden Stumpfneuromes
(Pfeilkopfe). Kontinuitdt zum proximalen Nervenende mit wellig ver-
laufenden, verplumpten Nervenfaszikeln (weiRe Pfeile). Distal die re-
gressiv verdanderten Nervenabschnitte in der Nervenscheide echoarm
nachweisbar (schwarzer Pfeil).

Fig. 1 35 year-old patient after stab-injury 5 weeks ago and penetra-
tion of N. ulnaris. Development of this circumscribed, hypoechoic neu-
roma, measuring 1.2 x 0.7 cm (arrowheads). It is located in continuity
with the proximal end of the injured nerve (white arrows). The distal
stump consists of degenerated nerve components in surrounding ner-
ve sheath (black arrow).

Abb.2 Patient nach Verletzung des N. medianus im Bereich des Ober-
armes. Im Ldngsschnitt werden im Verlauf des geschddigten Nervs
mehrere Traktionsneurome sichtbar (Pfeile). Im Nervenstumpf kam es
zur Ausbildung eines groRen, umschriebenen Neuromes (Pfeilkopfe).
Fig.2 Patient after injury of N. medianus in the proximal upper extre-
mity. In longitudinal sonogram there are multiple neuromas in the in-
jured nerve itself (arrows). In the nerve stump there developed a big-
ger, hypoechoic, circumscribed neuroma (arrowheads).

Morton-Neurom

AuRerst schmerzhaft kénnen Morton-Neurome sein, die im Rah-
men degenerativer Verdnderungen des N. digitalis plantaris
communis an der Aufzweigung in die Nn. digitales plantares pro-
prii entstehen. Sie liegen meist zwischen dem Os metatarsale III
und IV, seltener zwischen dem Os metatarsale II und IIl. Ab einer
GrofRe von etwa 5 mm werden sie klinisch relevant.

Charakteristisch fiir diese fusiformen Raumforderungen sind
odematose Veranderungen und Fibrosierungen innerhalb des
Nervs, wobei sich der Fibrosierungsprozess auch in das umge-
bende Weichteilgewebe ausdehnen kann [3, 5-8].
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Sonographisch zeigen sich diese umschriebenen echoarmen
Raumforderungen an typischer Lokalisation, sind rund im Trans-
versalschnitt (Abb. 3) und spindelférmig im Langsschnitt.

Nervenganglion

Ebenfalls im Rahmen degenerativer Vorgange kann es zur Aus-
bildung eines Nervenganglions kommen. Der betroffene Nerv
weist eine lokalisierte Schwellung auf, bei der es sich um eine
myxoide Verdnderung mit zystischer Umwandlung handelt [3,
5-7].

Sonographisch lasst sich eine vorwiegend echoarme, septierte,
zystische Formation mit in die Peripherie verlagerten Nervenfas-
zikeln nachweisen (Abb. 4).

Abb. 3 48-jahriger Patient mit Schmerzen zwischen der zweiten und
dritten Zehe. Zwischen dem Kopfchen des Os metatarsale Il und IlI
zeigt sich dieses scharf abgrenzbare, echoarme Morton-Neurom (wei-
Rer Pfeil) mit einem Durchmesser von 5 mm.

Fig. 3 48 year-old patient with pain between the second and third
metatarsal head Sonographically there is seen this hypoechoic, cir-
cumscribed lesion measuring 5mm in diameter, corresponding to
morton’s neuroma (white arrow).

Abb.4 Die Nervenfaszikel (schwarzer Pfeil) des N. peronaeus com-
munis (Pfeilkopfe) werden durch ein umschriebenes, echoarmes,
0,8 x 0,5 cm messendes Nervenganglion (weiRer Pfeil) in die Peripherie
verdrangt.

Fig. 4 Nerve fascicles (black arrow) of N. peronaeus communis (ar-
rowheads) are displaced by this well-defined, hypoechoic, cyst-like ner-
ve sheath ganglion, measuring 0.8 x 0.5 cm (white arrow).
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Nervales Fibrolipom

Nervale Fibrolipome sind seltene Tumoren, die meist innerhalb
der ersten 30 Lebensjahre diagnostiziert werden. Manner sind
hdufiger betroffen als Frauen. Das Fibrolipom der peripheren
Nerven ist gekennzeichnet durch eine Infiltration des Peri- und
Epineuriums durch fibréses Gewebe und Fettgewebe. Der betrof-
fene Nerv kommt verplumpt zur Darstellung, durch das fibroli-
pOse Gewebe zeigt sich eine Separation der Nervenfaszikel.

Diese Raumforderungen wachsen langsam und kénnen durch
Kompression zu degenerativen Verdnderungen des Nervs und
dem Auftreten von Symptomen fiihren. In 30% der Fille zeigt
sich ein Zusammenhang mit einer Makrodaktylie [5-8]. Sono-
graphisch bieten die echoarmen Nervenfaszikel und das umge-
bende, isoechogene fibrolipdse Gewebe ein ,kabeldhnliches* Er-
scheinungsbild (Abb. 5).

Granulosazelltumor

Granulosazelltumoren kommen meist als solitdre, schmerzlose
Knoten zur Darstellung. Am hdufigsten findet man sie in der Der-
mis oder Subkutis, aber auch in der Submukosa und in Muskel-
gewebe. In 10-15% der Fille zeigt sich ein multiples Auftreten.
Granulosazelltumoren kommen meist bei Patienten in der 4. bis
6. Lebensdekade vor, Kinder sind selten betroffen. Maligne Gra-
nulosazelltumoren sind dufBerst selten.

Sonographisch stellen sich Granulosazelltumoren als gut ab-
grenzbare, zentral inhomogen echoarme, knotige Formationen
dar. Hdufig lassen sich im Inneren Verkalkungen nachweisen

Abb.5 37-jdhrige Patientin mit Raumforderung im Verlauf eines ver-
plumpt zur Darstellung kommenden N. ischiadicus (schwarze Pfeile).
Die Nervenfaszikel kommen separiert zur Darstellung durch dieses im
Langsschnitt etwa 10 cm in groBter Ausdehnung haltende nervale Fi-
brolipom (weiBe Pfeilképfe). Typisch das ,kabelartige“ Erscheinungs-
bild.

Fig.5 37 year-old patient with thickened N. ischiadicus (black arrows)
that shows a neural fibrolipoma in its distal part (white arrowheads).
Longitudinal sonogram shows a length of about 10 cm. Cable-like, en-
larged hypoechoic fascicles are separated by fatty, echogenic tissue.
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Abb.6 Solitarer Granulosazelltumor bei einem 69-jahrigen Patienten.
Der Tumor geht kontinuierlich aus seinem Ursprungsnerv hervor
(schwarze Pfeile), weist eine Ausdehnung von 3,5 x 2,7 cm auf und ist
gut abgrenzbar mit inhomogener Echotextur und Verkalkungen im In-
neren (weiBe Pfeile), die zu der vorhandenen dorsalen Schallaus-
|6schung fiihren.

Fig. 6 Circumscribed granular-cell tumor with a size of 3.5x2.7 cm,
heterogenous appearance and internal calcifications (white arrows).
The tumor shows continuity with its nerve of origin (black arrows).

(Abb. 6). Farbdopplersonographisch ldsst sich eine mdRige Vas-
kularisierung darstellen [5-7].

Nervales Himangiom

Hamangiome, die sich innerhalb des Epineuriums entwickeln,
sind dufBerst seltene Tumoren. Sie miissen abgegrenzt werden
von Hiamangiomen, die den Nerv selbst erst sekunddr mitein-
beziehen (Abb. 7). Histologisch finden sich am hdufigsten kaver-
nose Himangiome ohne Hinweise auf Malignitat.

Die Diagnostik ldsst sich primdr farbdopplersonographisch stel-
len [5, 7]. Pathognomonisch sind die Prdsenz von verkalkten
Phlebolithen und der Pendelfluss des Blutes innerhalb der Gefa-
Be bei Kompression des Tumors.

Periphere Nervenscheidentumoren

Schwannom

Schwannome sind langsam wachsende Tumoren, die meist ex-
zentrisch im Verlaufe eines Nervs lokalisiert sind und von einer
Kapsel, dem Epineurium, umgeben sind. Schwannome, die von
groflen Nerven ausgehen, sind auBer entlang der Lingsachse
des Nervs frei beweglich. Bei ihrem Vorkommen in kleinen Ner-
ven sind sie um einen zentralen Punkt frei beweglich, wobei hier
hdufig die Kontinuitdt zu ihrem Ursprungsnerv nicht erkennbar
wird.

Histologisch finden sich die charakteristischen Antoni-A- und
Antoni-B-Regionen. Die Antoni-A-Regionen weisen dicht arran-
gierte Spindelzellen auf, deren Zellkerne palisadenférmig ange-
ordnet sind. Die Antoni-B-Regionen sind zelldrmer und bestehen
aus polymorphen Tumorzellen.

Schwannome weisen eine prominente Gefdlgversorgung auf. Oft
treten Thrombosen auf in diesen GefdfSen mit nachfolgenden Ne-
krosen und hdufig entstehenden Blutungen.

Abb.7 40-jdhrige Patientin mit einem den N. medianus (Pfeile) ver-
mutlich erst sekundar miteinbeziehenden Hamangiom. Der Nerv
selbst zeigt einen Durchmesser von etwa 1,3 cm. Farbdopplersonogra-
phisch die kavernds transformierten GefdRRe sehr gut darstellbar.

Fig. 7 40 year-old patient with hemangioma that involves N. media-
nus (arrows). The nerve itself is about 1.3 cm in diameter. Colour
Doppler sonography shows the cavernous vessels.

Neurologische Symptome und Schmerzen treten selten auf.
Meist sind Patienten zwischen dem 20. und 50. Lebensjahr be-
troffen.

Sonographisch sind Schwannome runde oder ovale, gut um-
schriebene, fusiforme Raumforderungen mit echoarmer Binnen-
struktur, die kontinuierlich aus ihrem Ursprungsnerv hervor-
gehen. Dieser zeigt eine unverdnderte Echotextur [3-11].
Farbdopplersonographisch zeigt sich eine Hypervaskularisie-
rung der Schwannome (Abb. 8,9).

Eine eigene Untergruppe der Schwannome, die charakterisiert ist
durch betonte degenerative Veranderungen, wird als degenerier-
tes Schwannom (engl. ,ancient schwannoma*) bezeichnet. Zysti-
sche Verdnderungen, Verkalkungen, auch Einblutungen domi-
nieren das sonographische Bild. Dopplersonographisch sind
auch sie immer gut vaskularisiert (Abb.10).

Neurofibrom

Neurofibrome sind ebenfalls langsam wachsende Tumoren, die
im Nerv selbst gelegen sind. Sie sind umschrieben, in gréeren
Nerven von einer Kapsel umgeben, konnen aber, wenn sie von
kleinen Nerven ausgehen, durch das Epineurium in das umge-
bende Weichteilgewebe infiltrieren, bleiben aber umschrieben.
Neurofibrome fasern typischerweise die umgebenden Nerven-
faszikel ihres Ursprungsnervs spindelférmig auf.

Neurofibrome verursachen selten Schmerzen und neurologische
Symptome. Die betroffenen Patienten befinden sich meist in der
2. bis 3. Lebensdekade.
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Abb.8 46-jdhriger Patient mit histologisch verifiziertem Schwannom
des N. ulnaris, das kontinuierlich aus seinem Ursprungnerv hervorgeht
(weiRe Pfeile). Es stellt sich sonographisch gut umschrieben mit echo-
armer Binnenstruktur dar und zwei kleinen Zysten im Inneren und
misst 1,5 % 0,8 cm (Pfeilkopfe).

Fig. 8 46 year-old patient with histologically proven schwannoma of
N. ulnaris, measuring 1.5 % 0.8 cm. This circumscribed, hypoechoic tu-
mor is located in continuity with normal appearing nerve of origin
(white arrows) and shows two small internal cysts (arrowheads).

Abb.9 Gut umschriebenes, echoarmes, 1,8x2,2cm messendes
Schwannom mit Verkalkungen im Inneren (weiBer Pfeil) im Verlauf ei-
nes Astes des N. femoralis. Auch hier gut erkennbar die Kontinuitét
zum Ursprungsnerv (schwarze Pfeile).

Fig. 9 Circumscribed, hypoechoic schwannoma with internal calcifi-
cations and a diameter of 1.8 x 2.2 cm (white arrow). Normal entering
and exiting branch of N. femoralis (black arrows).

Abb.10 75-jdhrige Patientin mit einem degenerierten Schwannom
(schwarze Pfeile). Die gut umschriebene, 2,9 x 2,2 cm messende Raum-
forderung im Verlaufe eines Nervs innerhalb des M. latissimus dorsi zeigt
zentral eine groRRe zystische Verdnderung (weiRer Pfeilkopf).

Fig. 10 75 year-old patient with an ancient schwannoma, 2.9 x2.2cm
in size. This hypoechoic, well-defined schwannoma (black arrows), loca-
ted in continuity with its nerve of origin in the M. latissimus dorsi, shows
a central hypoechoic region (white arrowhead).

Sonographisch wird ein konzentrisches Muster aus echoarmen
und echoreichen Schichten beschrieben, das so genannte ,tar-
get-sign“. Dieses entspricht dem mikroanatomischen Aufbau
der Neurofibrome mit ihrer zentralen fibrokollagendsen Region
und einer myxomatdsen Peripherie. Farbdopplersonographisch
sind sie eher gefiBarm [3-11].

Neben den solitdr vorkommenden, lokalisierten Neurofibromen
gibt es auch diffuse und plexiforme Neurofibrome.

Diffuse Neurofibrome treten meist in der Kindheit und bei jun-
gen Erwachsenen auf. Sie sind schlecht abgrenzbar, infiltrieren
das umgebende Gewebe, wobei dieses nicht zerstort wird, son-
dern durch das Tumorgewebe umgeben wird.

Plexiforme Neurofibrome findet man typischerweise im Rahmen
der Neurofibromatose 1.

Neurofibromatose 1

Die Neurofibromatose 1 (NF1) oder der M. Recklinghausen ist
eine Phakomatose mit einer Prdvalenz von 1/2500-1/3000 Ge-
burten.

Eine Neurofibromatose 1 ist gekennzeichnet durch das Auftreten
multipler Neurofibrome (Abb.11); es konnen die schon zuvor be-
schriebenen lokalisierten Neurofibrome auftreten, wobei diese
meist tief gelegene, groBe Nerven betreffen und meist grof3er
sind als bei solitirem Auftreten.

Nicht geklart ist, wie oft diffuse Neurofibrome im Rahmen einer
Neurofibromatose 1 auftreten.

Das plexiforme Neurofibrom ist eine Entitdt, die charakteristi-
scherweise im Rahmen der Neurofibromatose 1 gefunden wer-
den kann.

Plexiforme Neurofibrome entstehen fast immer in der frithen
Kindheit. Sie sind meist groRRe Lisionen, befallen ein langes Ner-
vensegment und bilden multinoduldre Weichteilmassen (Abb.12).

Typisch fiir eine Neurofibromatose 1 ist weiters die Entwicklung
von Café-au-Lait-Flecken an der Haut bei 90% der Patienten, wei-
ters das Auftreten von Iris-Hamartomen und knoéchernen Lisio-
nen.

Zwischen 3 und 13% der Patienten mit NF1 entwickeln einen
malignen peripheren Nervenscheidentumor, {iblicherweise
nach einer Krankheitsdauer von 10-20 Jahren [4-7, 9, 10].

Maligne periphere Nervenscheidentumoren

Maligne periphere Nervenscheidentumoren gehen meistens von
groBeren Nerven aus und verursachen hdufiger neurologische
Symptome als benigne Tumoren peripherer Nerven.

Die Tumorzellen formieren sich zu Faszikeln, zusdtzlich zeigen
sich oft Einblutungen und nekrotische Areale. Weiters konnen
auch Ossifikationen und Verkalkungen vorkommen sowie glandu-
lire und muskuldre Komponenten. Sie kénnen gut umschrieben
oder auch multinoduldr zur Darstellung kommen (Abb.13,14).
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Abb.11 33-jdhriger Patient mit bekannter Neurofibromatose 1 und
zwei echoarmen Neurofibromen (schwarze Pfeile), die kontinuierlich
aus ihrem Ursprungsnerv (weile Pfeilképfe) hervorgehen. Die Ausdeh-
nung des kleineren Neurofibromes betrdgt 0,8 x 0,3 cm, die des groRe-
ren 1,3x0,5cm.

Fig. 11 33 year-old patient with neurofibromatosis 1 and two hypoe-
choic neurofibromas (black arrows) with entering and exiting nerve of
origin (white arrowheads). The neurofibromas are 0.8 x0.3 cm and
1.3x0.5cm in diameter.

Abb.13 36-jahriger Patient mit bekannter Neurofibromatose und
diesem malignen peripheren Nervenscheidentumor im Bereich der
rechten Schulter. Im Inneren des Tumors ausgedehnte zystisch-nekro-
tische Areale (weiRe Pfeilkdpfe) sowie Verkalkungen (weiRer Pfeil). No-
duldre Weichteilmasse im Inneren des Tumors (schwarze Pfeile). Die
Gesamtausdehnung des Tumors betrdgt etwa 18 cm.

Fig. 13 36 year-old patient with neurofibromatosis 1 and this mali-
gnant peripheral nerve sheath tumor at the right shoulder, measuring
about 18 cm in length. Internal extensive cystic and necrotical areas
(white arrowheads) and calcifications (white arrow). Nodular tumorous
region (black arrows).

Maligne periphere Nervenscheidentumoren wachsen lokal infil-
trierend und kénnen metastasieren. Dies vor allem in Lunge, Le-
ber, Subkutis und Knochen. Sie neigen nach Resektion zur Bil-
dung von Lokalrezidiven [5-7, 9, 10].
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