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STRESZCZENIE

Wstep. Pierwotne chloniaki kosci wystepuja rzadko. Rozpoznanie opiera si¢ na wyniku badania histopatologicznego oraz ba-
daniach obrazowych, w ktorych nalezy wykluczy¢ inne ogniska choroby. Chloniaki najcze¢sciej lokalizujg si¢ w szkielecie osio-
wym, miednicy, koSci udowej i ramiennej. Guz powoduje duze lityczne niszczenie kosci z naciekiem na tkanki migkkie. Lecze-
nie operacyjne nie jest obecnie rutynowo stosowane. Celem pracy byta prezentacja pig¢ciu przypadkow klinicznych oraz ich naj-
bardziej charakterystycznych cech w badaniach obrazowych

Material i metody. W Oddziale Ortopedii Onkologicznej w Brzozowie w ostatnich trzech latach hospitalizowano 1327 cho-
rych z guzami kosci, wigkszos$¢ z nich — 1184 to przerzuty nowotwordow ztosliwych. Zdiagnozowano 57 pierwotnych ztosliwych
guzow koscei, sposrod ktorych S spetniato kryteria rozpoznania pierwotnego chtoniaka kosci. Wiek i umiejscowienie zmiany by-
ly rozne. W kazdym przypadku guz byt duzy, naciekal na tkanki migkkie i powodowat osteolizg kosci. Nie zaobserwowano od-
czynow okostnowych ani martwakow. Dwoch chorych operowano, wykonano resekcje radykalne i implantowano protezy. Wska-
zaniem do operacji byta lokalizacja guza umozliwiajaca resekcje RO. Wszyscy chorzy poddani byli chemioterapii i radioterapii.
Pozostaja w kontroli hematologicznej i ortopedycznej. Obecnie nie obserwuje si¢ uogdlnienia choroby.

Wyniki. Najbardziej charakterystyczna cecha chtoniakéw kosci jest rozlegla osteoliza z naciekiem na tkanki migkkie. Cecha
ulatwiajgca roznicowanie z migsakami jest brak pseudotorebki. W badaniach obrazowych nie zaobserwowano opisywanych w pi-
$miennictwie martwakow kosci ani zmian osteosklerotycznych.

Dyskusja. Rozpoznanie pierwotnego chtoniaka kosci jest trudne, czesto przypomina zmiany przerzutowe. Szczegdlnie trud-
ne jest odréznienie wtornego zajgcia kosci od postaci wieloogniskowej. W rozpoznaniu pomocne sg kryteria Coley. Leczenie ope-
racyjne, jezeli stwarza szans¢ radykalnego usunigcia guza, w sposob istotny poprawia rokowanie chorych. Obserwuje si¢ czgste
nawroty chloniaka w formie uogélnionej po radioterapii i postuluje wykonywanie jej tylko u chorych paliatywnych.

Whioski. 1. Chtoniaki pierwotne kosci sg rzadkimi guzami. 2. W badaniach obrazowych charakterystyczne jest rozlegle lityczne
niszczenie kosci z obecnoscia guza w tkankach migkkich. 3. Nie zaobserwowano zmian sklerotycznych ani odczynéw okostnowych.
4. Leczenie operacyjne nalezy wykona¢ gdy mozliwa jest radykalna resekcja guza.

Stowa kluczowe: chtoniak pierwotny kosci, lokalizacja chtoniakow, diagnostyka chtoniakéw, leczenie, guzy kosci

SUMMARY

Background. Primary bone lymphomas are very rare. The diagnosis is based on a histopathological examination and imaging
studies where other disease foci should be excluded. The lymphomas are most often found in the axial skeleton, pelvis, femur and
humerus. The tumour causes extensive lytic bone destruction with soft tissue infiltration. Surgical treatment is currently not used
routinely. The aim of this study was to present five clinical cases and their most characteristic imaging features.

Material and methods. Over the last three years, 1327 patients with bone tumours have been hospitalized in the Oncological
Orthopaedics Department in Brzozéw, and most of these tumours (1184) were metastatic cancers. A total of 57 primary malignant
bone tumours were diagnosed, of which five fulfilled the diagnostic criteria of primary bone lymphomas. Patient age and tumour
sites varied. All the tumours were large, infiltrated soft tissues and caused osteolysis. No periosteal reactions or sequesters were
observed. Two patients were treated surgically by radical resection and implantation of a prosthesis. The indication for surgery
was tumour location enabling RO resection. All patients received chemotherapy and radiotherapy. They have been followed up at
the haematological and orthopaedic clinics. There is currently no evidence of generalized disease.

Results. The most characteristic feature of bone lymphomas is extensive osteolysis with soft tissue infiltration. The absence
of false capsules helps distinguish lymphomas from sarcomas. No bone sequesters or osteosclerotic lesions described in the
literature were observed in imaging examinations at our centre.

Discussion. Diagnosis of a primary bone lymphoma is difficult as the tumour often resembles metastatic lesions. Secondary
bone involvement is particularly difficult to differentiate from multifocal lymphoma. The Coley criteria are useful in diagnosis. If
radical resection is possible, surgical treatment significantly improves prognosis. Radiotherapy has been associated with frequent
recurrences of generalized disease and it is postulated that it should only be employed in palliative patients.

Conclusions. 1. Primary bone lymphomas are rare tumours. 2. Imaging studies characteristically show extensive lytic bone
destruction with soft tissue infiltration. 3. No sclerotic lesions or periosteal reactions were observed. 4. Surgical treatment should
be performed when radical tumour resection is possible.

Key words: primary bone lymphoma, lymphoma sites, lymphoma diagnosis, treatment, bone tumors
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WSTEP

Pierwotne chloniaki kosci sg bardzo rzadkie, cze-
stos¢ ich wystepowania okresla si¢ na 7% sposrod
ztosliwych guzéw kosci. Tylko 0,07% chtoniakéw
pierwotnie lokalizuje si¢ w kosci. Czesciej dochodzi
do wtornego zajecia kosci w przypadku uogoélnienia
choroby. W chtoniakach nieziarniczych odsetek ten
wynosi 33%, natomiast w ziarniczych 13%.

Objawy choroby sg niecharakterystyczne. Czesto
pacjenci zauwazajg stany podgoraczkowe, utratg wa-
gi ciala, pobolewania w jamie brzusznej, uczucie pel-
nosci po jedzeniu, zmeczenie, kaszel. Chtoniaki naj-
czegsciej dotycza chorych w 4 i1 5 dekadzie zycia, ale
mogg wystepowaé w kazdym wieku. Czesciej choru-
ja kobiety. Do czynnikow ryzyka naleza przebyte in-
fekcje, narazenie na promieniowanie X, wspotistnie-
nie zaburzen odporno$ci i choréb autoimmunolo-
gicznych [1-6].

Rozpoznanie chloniaka opiera si¢ na wyniku ba-
dania histopatologicznego. Obowigzuje biopsja zmie-
nionej patologicznie kosci oraz mostka. Aby rozpo-
zna¢ pierwotnie kostng posta¢ chtoniaka nalezy wy-
kluczy¢ w badaniach obrazowych pozakostne ogni-
ska choroby. Do tego celu wykorzystuje si¢ badanie
radiograficzne klatki piersiowej, tomografi¢ kompu-
terowg calego ciala, badanie PET, scyntygrafi¢ oraz
USG jamy brzusznej. Dodatkowym kryterium roz-
poznania jest ponowne wykluczenie innych ognisk
choroby po 6 miesigcach od rozpoznania histopato-
logicznego [7-9].

W klasyfikacji WHO chtoniakéw kosci, postac
A oraz B to pierwotne chtoniaki kosci. Posta¢ A to
chtoniaki zajmujace jedna kos$¢ z lub bez zajgcia re-
gionalnych weztow chlonnych. B — to proces obejmu-
jacy liczne kosci bez zajecia weztow chtonnych, C
— choroba obejmuje ko§¢ oraz wezly chtonne oraz
trzewia, natomiast D — to chtoniak juz rozpoznany,
kiedy w przebiegu choroby dochodzi do zaj¢cia ko-
$ci, co jest potwierdzone histopatologicznie.

Mikroskopowo najczgéciej rozpoznaje si¢ chlo-
niaki nieziarnicze z komorek B — 85%. Najczestsza
postacig chtoniakow pierwotnych, jak i wtornych ko-
$ci jest chtoniak grudkowy — 39%. Znakomita wigk-
szo$¢, bo az 92% pierwotnych chtoniakow kosci, stano-
wi rozlany chloniak wielkokomérkowy z komorek B.
Dotychczas opisano w pismiennictwie zaledwie kilka
przypadkow chtoniakéw ziarniczych kosci [10].

Lokalizacja choroby w szkielecie dotyczy najcze-
sciej kosci miednicy (54%), kosci udowej (7%), pisz-
czelowej (3,6%), i kregostupa (18%). 43% chtonia-
koéw kosci wystepuje jako izolowane ogniska kostne,
w 32% wystepuja dwa ogniska kostne oraz w 25%
zmiany sg wielomiejscowe [11].
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BACKGROUND

Primary bone lymphomas are very rare, constitu-
ting 7% of all malignant bone tumours. Only 0.07%
of lymphomas have their primary sites in bones. More
commonly, there is secondary bone involvement in
connection with generalised disease (up to 33% of
non-Hodgkin lymphomas and 13% of Hodgkin’s
lymphomas).

The symptoms are non-specific. Patients often
report low grade fever, weight loss, mild intermittent
pain in the abdominal cavity, postprandial fullness,
fatigue, and cough. Lymphomas are usually found in
patients in the fourth and fifth decade of life, but may
develop at any age. Women are affected more often
than men. The risk factors include past infections,
exposure to X-radiation, concomitant immune system
disorders and auto-immune diseases [1-6].

The diagnosis is based on histopathological exa-
mination. A biopsy of the affected bone and the ster-
num is obligatory. A diagnosis of primary bone lym-
phoma may be made after imaging studies have ex-
cluded extraskeletal disease foci. Chest radiography,
computed tomography of the whole body, PET, scin-
tigraphy, and abdominal ultrasound are used. The diag-
nosis is additionally confirmed by excluding other
disease foci again at 6 months after the histopa-
thological diagnosis [7-9].

According to the WHO bone lymphoma classifi-
cation, Group A and B are primary bone lymphomas.
Group A includes lymphomas affecting a single bone
with or without regional lymph node involvement. In
Group B, lymphomas affect multiple bones but there
is no lymph node involvement. Group C lymphomas
affect bones and there is lymph node and visceral
involvement, while Group D includes known lym-
phomas that have spread to bone as confirmed by
a histopathological examination. A microscopic exa-
mination usually reveals non-Hodgkin B-cell lym-
phoma (85%). The most common form of both pri-
mary and secondary bone lymphomas is follicular
lymphoma (39%). A great majority (92%) of primary
bone lymphomas are diffuse large B-cell lympho-
mas. Only a few cases of Hodgkin’s disease of bone
have been described in the literature so far [10].

The lymphomas are most often found in the pel-
vic bones (54%), the femur (7%), the humerus (3.6%),
and the spine (18%). 43% of bone lymphomas are
isolated bone foci, 32% have two bone foci, and 25%
consist of multiple lesions [11].

Plain radiographs usually show a large focus of
bone destruction in the shaft of a bone. The osteo-
lysis is geographic or permeative. In 48% of the
cases a large tumour mass is found in soft tissues. In



Guzik G. Primary Bone Lymphoma — Own Experience

W standardowych radiogramach najczgsciej wi-
doczne jest duze ognisko niszczenia kosci zlokalizo-
wane w trzonie. Osteoliza ma charakter geograficzny
lub permeacyjny. W 48% obserwuje si¢ duza mas¢ gu-
za w tkankach migkkich. W niektorych przypadkach
obserwuje si¢ odczyny okostnowe i sklerotyzacjg.
Czgsto dochodzi do ztaman patologicznych. W odréz-
nieniu od mi¢sakow, guz nie posiada pseudotorebki,
czesto szerzy si¢ w obrebie przedziatlu i nacieka na-
czynia i nerwy.

Badanie tomograficzne oraz rezonans magnetycz-
ny pomocne sg w diagnostyce réznicowej oraz w ce-
lu doktadnego przesledzenia ksztattu i wielkoSci guza
oraz ocenie regionalnych weztow chtonnych [12-19].

Leczenie polega na chemioterapii i jest prowa-
dzone w oddziatach hematologicznych. Radioterapia
bywa uzywana jako leczenie uzupetniajgce. Coraz
czegsciej stosuje si¢ rowniez immunoterapi¢ z wyko-
rzystaniem przeciwcial monoklonalnych, interferonu
1 immunomodulatoréw. Wykonuje si¢ rowniez prze-
szczepy auto, jak i allogeniczne szpiku. Leczenie ope-
racyjne jest rzadko stosowane i ogranicza si¢ najczg-
$ciej do biopsji chirurgicznych i stabilizacji kosci za-
grozonych ztamaniem patologicznym lub juz ztama-
nych [20-26].

Celem pracy jest prezentacja pieciu przypadkow
klinicznych chorych z chtoniakiem pierwotnym ko-
sci leczonych w Oddziale Ortopedii Onkologiczne;j
w Brzozowie oraz préba wyeksponowania najbar-
dziej charakterystycznych jego cech w badaniach ob-
razowych.

MATERIAL 1 METODY

W Oddziale Ortopedii Onkologicznej w Brzozowie
w latach 2010-2013 hospitalizowano 1327 chorych
z guzami koéci. Wiekszo$¢, 1184 chorych, stanowili
chorzy z przerzutami nowotwordéw zlosliwych do ko-
$ci. U 86 chorych guz kosci byl pierwszym objawem
choroby nowotworowej, a biopsja kosci pomogla
ustali¢ jej punkt wyjscia. U 57 chorych rozpoznano
pierwotny ztosliwy guz kosci, a pigciu sposrod nich
spetniato kryteria rozpoznania pierwotnego chtonia-
ka ko$ci. Wszyscy chorzy, u ktorych ostatecznie roz-
poznano chioniaka, byli kierowani do oddziatu z roz-
poznaniem przerzutéw nowotworéw zlosliwych do
kos$ci. Pacjenci poddani byli doktadnej diagnostyce
z uwzglednieniem tomografii komputerowej, scynty-
grafii, badan ultrasonograficznych oraz endoskopo-
wych. Badania laboratoryjne, z wylaczeniem jedne;j
chorej z podniesionymi warto§ciami OB oraz CRP,
nie odbiegaty od normy. Wszystkim chorym wyko-
nano diagnostyke histopatologiczng pobierajgc mate-
riat z patologicznie zmienionej kosci. W jednym przy-

some cases, periosteal reactions and sclerotic lesions
are found. Pathological fractures are common. Un-
like sarcomas, primary bone lymphomas do not have
false capsules, often spread within a compartment
and infiltrate vessels and nerves.

CT and MRI facilitate differential diagnosis and
allow for determining the exact shape and size of
a tumour as well as assessing the regional lymph
nodes [12-19].

The treatment consists in chemotherapy and is
conducted at haematological departments. Adjuvant
radiotherapy is sometimes used. Immunotherapy with
monoclonal antibodies, interferon and immunomo-
dulators is increasingly popular. Autologous and allo-
geneic bone marrow transplants are also performed.
Surgery is rarely used and is usually limited to sur-
gical biopsies and stabilisation of bones at risk of pa-
thological fractures or already fractured ones [20-26].

The aim of this paper is to describe five clinical
cases of primary bone lymphomas treated in the
Oncological Orthopaedics Department in Brzozow
and present the most characteristic imaging findings.

MATERIAL AND METHODS

1327 patients with bone tumours were hospita-
lized in the Oncological Orthopaedics Department in
Brzozéw in 2010-2013. Most of these tumours (1184)
were malignant bone metastases. In 86 patients
a bone tumour was the first symptom of a neoplastic
disease and a bone biopsy allowed for determining
its primary site. A total of 57 primary malignant bone
tumours were diagnosed, of which five fulfilled the
diagnostic criteria of primary bone lymphomas. All
patients eventually diagnosed with lymphoma were
initially referred to the department with a diagnosis
of bone metastases. The patients underwent detailed
diagnostic work-up, including CT, scintigraphy, ultra-
sound and endoscopic examinations. Laboratory fin-
dings were normal in all patients except one female
patient who demonstrated elevated ESR and CRP
levels. All patients underwent histopathological diag-
nostic work-up, during which samples were obtained
from the affected bone. In one case a biopsy did not
show pathological cells, which prompted a repeat
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padku biopsja nie uwidocznita komorek patologicz-
nych, co sktonito po uptywie 5 tygodni do wykonania
jej powtornie. U jednego chorego biopsje wykony-
wano trzykrotnie. Wszystkie biopsje wykonano dro-
ga otwartej biopsji chirurgicznej. Wyniki badan hi-
stopatologicznych otrzymywano wraz z badaniem
immunohistochemicznym po uptywie 2-7 tygodni. Po
rozpoznaniu choroby, dwoch chorych leczono opera-
cyjnie. Wykonano radykalne resekcje koSci wraz z gu-
zem, z zachowaniem marginesu zdrowych tkanek.
Wszyscy chorzy poddani zostali chemioterapii i ra-
dioterapii. Po 6 miesigcach od rozpoznania wykona-
no kontrolne badania obrazowe, ktore nie uwidoczni-
ly ani miejscowej wznowy guzow, ani innych miejsc
podejrzanych o rozrost chloniaka. Jedna chora, ze
wzgledu na dolegliwosci zoladkowo-jelitowe, miata
wykonane kontrolne badanie kolonoskopowe, w kto-
rym zdiagnozowano naciek zapalny §ciany jelita. Ba-
danie histopatologiczne nie potwierdzito chloniaka.
Wszyscy chorzy pozostaja w kontroli hematologicz-
nej i1 ortopedycznej i nie zaobserwowano u nich po-
stepu ani wznowy miejscowej choroby.

Przypadek 1

Chora J. K. lat 75, leczona w oddziale ortopedii
onkologicznej w Brzozowie we wrzesniu 2011 roku
z powodu destrukcji topatki prawej. Rezonans mag-
netyczny ujawnit rozlegla mase¢ guza o wymiarach
161x102x149 mm ulegajaca wzmocnieniu kontrasto-
wemu z ogniskami martwicy. Guz w catosci niszczyt
lopatke 1 naciekat mig$nie nadgrzebieniowy, podgrze-

biopsy after 5 weeks. One male patient underwent
three biopsies. All the biopsies were open surgical
biopsies. Histopathological results were obtained
together with immunohistochemistry results after 2-
7 weeks. After the diagnosis was ascertained, two pa-
tients were treated surgically. They underwent radi-
cal resection of the bone and tumour with a surgical
margin of healthy tissue. All the patients underwent
chemotherapy and radiotherapy. At 6 months after
the diagnosis, follow-up imaging studies did not show
local tumour relapse or other sites with suspected
lymphoma spread. Due to gastrointestinal symptoms,
one female patient underwent a follow-up colono-
scopy, which revealed an inflammatory infiltrate of
the intestinal wall. A histopathological examination
did not confirm lymphoma. All the patients have
been followed up at the haematological and ortho-
paedic clinics and no progression or local relapse of
the disease has been found.

Case 1

J. K., a 75-year-old female, was treated in the On-
cological Orthopaedics Department in Brzozéw in
September 2011 due to the destruction of the right
scapula. An MRI scan revealed a large enhancing tu-
mour mass, 161x102x149 mm in size, with necrotic
focal lesions. The tumour was destroying the entire
scapula and infiltrated the supraspinatus, infraspi-

Ryec. 1. Radiogram klasyczny (a) oraz przekrdj poprzeczny poprzez topatk¢ w badaniu tomografem komputerowym (b). Widoczna
destrukcja topatki prawej w przebiegu chtoniaka kos$ci z naciekiem na tkanki migkkie

Fig. 1. Plain radiograph (a) and a CT image showing a cross-section through the scapula (b). Destruction of right scapula in the

course of bone lymphoma with soft tissue infiltration
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bieniowy, kruczo-ramienny, podiopatkowy, obly i tréj-
glowy ramienia. Nie zawieral pseudotorebki. Badanie
histopatologiczne potwierdzito chtoniaka z komorek B
z dodatnim wynikiem na CD 45 1 CD20 oraz ujemnym
CKpan i CD3. Guz mial konsystencje¢ litg, migkka,
sprezysta, a zabarwienie kremowe. Chora, ze wzgle-
du na znaczne obcigzenia ogblne, nie zostata zakwa-
lifikowana do leczenia operacyjnego, a jedynie do
chemioterapii i radioterapii.

Przypadek 2

Pacjent K. J. lat 64, leczony w oddziale w sierp-
niu 2011 roku z powodu bélu i objawdéw obluzowania
protezy stawu biodrowego lewego, ktoéra miat zato-
zong rok wczesniej z powodu ztamania szyjki kosci
udowej (poza naszym o$rodkiem). Pomimo iz wy-
wiad nie wskazywat na duzy uraz, u pacjenta nie po-
dejrzewano zlamania patologicznego i nie pobrano
materialu do badania histopatologicznego w trakcie
operacji. Trzy miesigce po operacji, ze wzglgdu na
boéle i cechy obluzowania protezy, choremu wykona-
no radiogram kontrolny i rozpoznano obluzowanie
protezy. Podczas powtdrnej operacji wymieniono ele-
menty protezy i implantowano gabke garamycynowa.
Radiologicznie widoczng destrukcje kosci btednie zin-
terpretowano jako odczyn naprawczy i krwiaki wo-
kot kosci po leczeniu operacyjnym. Kolejny zabieg
nie uwolnit chorego od dolegliwosci bélowych. Cho-
ry trafit do naszego osrodka, gdzie stwierdzono wy-
czuwalny przez powloki guz kosci udowej. Badanie
tomografii komputerowej uwidocznito duzy guz ota-

natus, coracobrachialis, subscapularis, teres, and tri-
ceps brachii muscles. There was no false capsule.
A histopathological examination confirmed a B-cell
lymphoma positive for CD45 and CD20 and nega-
tive for CKpan and CD3. The tumour was solid, soft,
elastic, and cream-coloured. Due to significant co-
morbidities, the patient was not qualified for surgical
treatment and underwent only chemotherapy and
radiotherapy.

Case 2

K. J., a 64-year-old male, was treated in the De-
partment in August 2011 due to pain and signs of
loosening of the left hip prosthesis which had been
implanted one year at another centre earlier due to
femoral neck fracture. Even though there was no
history of a major injury, a pathological fracture was
not suspected and a biopsy sample was not obtained
during the surgery. Three months after the surgery,
due to pain and symptoms of prosthesis loosening,
a follow-up radiograph was obtained which revealed
loosening of the prosthesis. During a repeat surgery,
components of the prosthesis were replaced and
a Garamycin sponge (gentamicin) was implanted.
The bone destruction visible on a radiograph was
mistaken for repair reaction and periosseous haema-
tomas after surgical treatment. The repeat procedure
did not relieve the patient of pain. During an exami-
nation at our centre, a femoral tumour was palpated
through the soft tissues. A CT scan revealed a large
tumour surrounding the femur over the length of 110

C

Ryec. 2. Przekroj horyzontalny (a) oraz poprzeczny (b) przez ko§¢ udowa z guzem i proteza stawu biodrowego w obrazach tomo-
grafii komputerowej. Artefakty od protezy utrudniaja oceng obrazéw. Widoczna destrukcja kosci oraz naciek na tkanki migkkie.
Fotografia (c) radiogram pooperacyjny — resekcja guza i implantacja protezy resekcyjnej

Fig. 2. Axial (a) and transverse (b) cross-sections of the femur with a tumour and a hip prosthesis on CT images. Prosthesis
artefacts hinder image assessment. There is bone destruction and soft tissue infiltration. Image (c) — postoperative radiograph

— tumour resection
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czajacy kos¢ udowa na dtugosci 110 mm, powoduja-
cy naciek na tkanki migkkie uda i destrukcje kosci.

Badanie histopatologiczne potwierdzito chtonia-
ka z duzych komorek B (CD20+, PAX5+, CD 45+,
CD68+, CD3+). Pacjentowi zresekowano guz wraz
z proteza i implantowano protezg resekcyjng kosci
udowej. Chory zostat poddany chemioterapii i radio-
terapii.

Przypadek 3

Pacjentka S. J. lat 23, skierowana do oddzialu w mar-
cu 2012 r. z powodu guza obejmujgcego krag Ths. Guz
obejmowat caty trzon i naciekal tkanki okolokrego-
stupowe na przestrzeni 83 mm. Srednica guza wyno-
sita 38-20 mm. Ulegal on wzmocnieniu po podaniu
kontrastu.

Badanie histopatologiczne otrzymano po 7 tygo-
dniach od biopsji. Rozpoznano chloniaka z komorek
B (CD20+, CD3+).

Ze wzgledu na brak mozliwosci radykalnego le-
czenia operacyjnego, pacjentke poddano chemiotera-
pii oraz radioterapii.

mm and causing soft tissue infiltration and bone
destruction.

A histopathological examination confirmed large
B-cell lymphoma (CD20+, PAX5+, CD45+, CD68+,
CD3+). The tumour was resected together with the
prosthesis and a femoral resection prosthesis was
implanted. The patient underwent chemotherapy and
radiotherapy.

Case 3

S. J., a 23-year-old female, was referred to the
Department in March 2012 due to a tumour invol-
ving the ThS vertebra. The tumour involved the en-
tire vertebral body and infiltrated paraspinal tissues
over the length of 83 mm. The tumour was an en-
hancing lesion with a diameter of 38-20 mm. Histo-
pathological results were obtained 7 weeks after the
biopsy. B-cell lymphoma was diagnosed (CD20+,
CD3+).

Since radical surgical treatment was not possible,
the patient underwent chemotherapy and radio-
therapy.
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Ryec. 3. Przekroje strzatkowe (a) oraz poprzeczny (b) przez guz piatego kregu piersiowego w obrazach rezonansu magnetycznego.
Guz powoduje catkowita destrukcj¢ trzonu krggu i nacieka tkanki okotokrggostupowe

Fig. 3. Sagittal (a) and transverse (b) cross-sections through a tumour of the fifth thoracic vertebra on MRI images. The tumour
is seen destroying the entire vertebral body and infiltrating paraspinal tissues

Przypadek 4

Pacjentka B. J. lat 83, leczona w oddziale z powo-
du destrukcji nowotworowej kosci ramiennej prawe;.
Badanie radiologiczne i tomografia komputerowa uwi-
docznity zmiany osteolityczne czesci blizszej kosci ra-
miennej, bez odczyndéw okostnowych. Guz ulegat
wzmocnieniu po podaniu kontrastu, nie posiadat pseu-
dotorebki, naciekat na otaczajace migénie.
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Case 4

B. J., an 83-year-old female, was treated in the
Department due to neoplastic destruction of the right
humerus. Radiographs and CT scans showed osteo-
lytic lesions in the proximal humerus with no perio-
steal reactions. The tumour was enhancing, did not
have a false capsule, and infiltrated the surrounding
muscles. A histopathological examination confirmed
large B-cell lymphoma (CD20+, bel2+, CD43+).
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Ryc. 4. Radiogram kosci ramiennej prawej ukazujacy destrukcje kosci w przebiegu chloniaka (a) oraz stan po resekcji guza

i implantacji protezy (b)

Fig. 4. Radiograph of the right humerus showing bone destruction in the course of lymphoma (a) and status post tumour resection

and implantation of a prosthesis (b)

Wynik badania histopatologicznego potwierdzit
chtoniaka z duzych komoérek B (CD20+, bcl2+,
CD43+).

Chora leczono operacyjnie. Wykonano resekcje
guza wraz z blizsza cz¢$cia ko$ci ramiennej w grani-
cach zdrowych tkanek i implantowano proteze resek-
cyjng barku. Chora zostala poddana chemioterapii
oraz radioterapii.

Przypadek 5
Pacjent R. J. lat 29, leczony w oddziale trzykrot-
nie od lipca 2012 do stycznia 2013 roku z powodu li-
tycznej zmiany w glowie kosci ramiennej lewej, o wy-

The patient was treated surgically. The tumour
was resected together with the proximal humerus
with a surgical margin and a resection prosthesis of
the shoulder was implanted.

The patient underwent chemotherapy and radio-
therapy.

Case S
R.J., a 29-year-old male, was hospitalised in the
Department three times between July 2012 and
January 2013 due to a lytic lesion in the left humeral

Ryc. 5. Guz glowy kos$ci ramiennej w obrazach rezonansu magnetycznego (a, b). Widoczna masa guza wypehiajaca glowe kosci

ramiennej i powodujaca naciek na tkanki miekkie

Fig. 5. A tumour of the humeral head on MR images (a, b). Tumour mass filling the humeral head and infiltrating soft tissues
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miarach 50x41x25mm. Zmiana penetrowata do ka-
nalu szpikowego na odlegto$¢ 88mm. Widoczne by-
fo pogrubienie warstwy korowej bez odczynow okost-
nowych, ze wzmocnieniem po podaniu kontrastu.
W tej okolicy widoczny byt jeden powigkszony we-
zet chlonny pachowy o wymiarach 46x22.

Badanie histopatologiczne pozwolito rozpoznac
chloniaka z komoérek B dopiero po trzeciej biopsji.
Immunohistochemicznie (CD20+, PAXS5+, Ki67+).

Chory zostat zakwalifikowany do leczenia chemicz-
nego i radioterapii.

WYNIKI

Sredni czas przezycia 5 chorych od rozpoznania
i podjecia leczenia wynosi rok i 6 miesigcy. Pacjenci
pozostaja w obserwacji ortopedycznej i hematologicz-
nej i nie majg cech wznowy miejscowej ani uogolnie-
nia choroby. W pracy nie probowano ocenia¢ ani po-
rownywac wynikow leczenia operacyjnego i nieope-
racyjnego chtoniakow kosci ze wzgledu na zbyt ma-
ly materiat i zr6znicowanie wiekowe pacjentow, co
uniemozliwia ocene odlegtych wynikow leczenia po
5, 10, 15 latach.

Lokalizacja chtoniakéw w szkielecie byla rézna,
dotyczyta blizszych czesci koSci ramiennej, kosci udo-
wej, topatki oraz krggostupa. Objawy ogdlne choro-
by nie wystgpowaly lub byly nieznaczne. Badania
laboratoryjne, z wylaczeniem jednej chorej, nie odbie-
gaty od normy. Analiza badan obrazowych wskazuje,
ze najbardziej charakterystyczne dla chtoniakow jest
rozlegle niszczenie koSci o charakterze litycznym,

head 50x41x25 mm in size. The lesion penetrated the
bone marrow canal over the length of 88 mm. Ra-
diographically, it presented as an enhancing area of
thickening of the cortical layer without periosteal
reaction. A single enlarged axillary lymph node
46x22 mm in size was found in that region. A histo-
pathological examination confirmed large B-cell lym-
phoma only after the third biopsy. The immunohisto-
chemistry results were as follows: CD20+, PAX5+,
Ki67+.

The patient was qualified for chemotherapy and
radiotherapy.

RESULTS

Mean survival time of the 5 patients from the mo-
ment of diagnosis and the beginning of the treatment
has been one year and six months. The patients have
been followed up at the haematological and ortho-
paedic clinics and there has been no evidence of local
relapse or generalised disease. This paper does not
attempt to assess or compare the results of surgical
vs. conservative treatment of bone lymphomas due to
the small number of patients studied and large age
differences between them, which makes it impossi-
ble to assess long-term treatment outcomes after 5,
10, or 15 years.

The lymphomas were found in various parts of
the skeleton, including the proximal humerus, femur,
scapula, and the spine. Systemic symptoms were ab-
sent or mild. Laboratory findings were normal in all
patients except one. An analysis of the imaging stu-
dies indicates that extensive lytic bone destruction

Tab. 1. Cechy charakterystyczne dla chtoniaka kosci widoczne w badaniu rentgenowskim opisywane w pismiennictwie i wyste-

powanie ich wsrod badanych chorych

Tab. 1. Radiographic findings typical of bone lymphoma described in the literature and their presence in the patients studied

Cechy w badaniu Zmiany Obecnosé guza Ztamanie Odcizg:grglgioesr:?eowe
. . . w tkankach - P Obecnosé¢
radiograficznym/  Zmiany lityczne/  sklerotyczne/ Lo patologiczne/ korowki/ -
> g . f . migkkich/ . . . martwaka kosci/
Radiographic Lytic lesions Sclerotic . Pathological Periosteal reactions
4 ] Tumour in soft . . Bone sequester
findings lesions tissues fracture and thickened cortical
bone
Liczba chorych / 5 0 5 5 0 0

No. of patients

Tab. 2. Cechy charakterystyczne dla chtoniakéw ko$ci w badaniu rezonansem magnetycznym i ich wystepowanie wsrod leczo-

nych chorych
Tab. 2. MRI findings typical of bone lymphomas and their presence in the patients
Sygnat
Cechy w badaniu ‘s Naciek na Wzmocnienie Sygnat w T1 w T2 — wysoki wzgledem
Obecnosé ST o L0
rezonansem . Pseudotorebka/  tkanki migkkie/  kontrastowe/ — niski/ migsni i jednakowy
martwicy/ . .
magnetycznym/ Necrosis False capsule Soft tissue Contrast Hypointense z thuszczem/
MRI findings infiltration enhancement T1 signal T2 signal — hyperintense to
muscles and isointense to fat
Liczba chorych/ 3 0 5 5 5 5

No. of patients
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z duzym naciekiem na tkanki migkkie, bez obecnosci
pseudotorebki. Brak pseudotorebki jest waznym
czynnikiem odrdzniajgcym chtoniaki od migsakow
ko$ci. Nie zauwazono opisywanych w pismiennic-
twie odczyndéw okostnowych i martwakéw kosci.
Nie zaobserwowano réwniez zmian sklerotycznych
w przebiegu chloniaka.

Badanie rezonansem magnetycznym w doskona-
ly sposob obrazuje rozleglo$é guza, naciek na tkanki
migkkie i1 stosunek do naczyn i nerwéw. Guzy chlo-
niakowe sg z reguly duze, a w cze$ci centralnej obser-
wuje si¢ martwice. Rezonans magnetyczny nie umo-
zliwia natomiast oceny stanu warstwy korowej kosci.
Do tego celu nalezy wykona¢ tomografi¢ komputero-
wa koéci. Rowniez w tomografii lepiej widoczne sa
zwapnienia, zmiany sklerotyczne oraz zlamania pa-
tologiczne kosci.

Wydaje sie celowe, zawsze przed podjeciem decy-
zji 0 leczeniu operacyjnym chioniaka kosci, wykonaé
zaro6wno tomografie komputerowa, jak i rezonans ma-
gnetyczny. W przypadku pojedynczego chtoniaka
kosci, jesli lokalizacja i wielko$¢ guza na to pozwala,
zabieg operacyjny powinien zosta¢ wykonany z za-
chowaniem czysto$ci onkologiczne;.

DYSKUSJA

Pierwotny chtoniak kostny jest rzadko spotyka-
nym guzem ko$ci. Rozrdznienie tej postaci od chio-
niakow uogolnionych jest bardzo wazne ze wzgledu
na leczenie i rokowanie chorych. W klasyfikacji Ann
Arbor chioniaki pierwotne ko$ci stanowig osobna
grupe E w celu rozréznienia od choroby uogoélnionej
z zajeciem kosci. Rozpoznanie pierwotnie kostnej
postaci choroby sktada si¢ z dwoch elementow za-
proponowanych przez Coley w 1950 roku. Nalezy
histopatologicznie potwierdzi¢ chtoniaka kosci oraz
badaniami obrazowymi wykluczy¢ zmiany narzado-
we 1 weztowe. Zajete moga by¢ wylgcznie regional-
ne wezty chtonne. Drugi niezbedny element rozpo-
znania to potwierdzenie w badaniach obrazowych
wyltacznie kostnej lokalizacji guza po uptywie 6 mie-
siecy od postawienia rozpoznania. Coley podzielit
chloniaki kosci na cztery grupy od A do D. Najtrud-
niejsze wydaje sie odroznienie chtoniakéw kostnych
z zajgciem dwoch i wigcej kosci od choroby uogoél-
nionej i zakwalifikowanie do grupy B Iub C i D. Na
powazne trudno$ci z odpowiednig kwalifikacjg cho-
rych zwrocit uwage Ostrowski. Niektorzy autorzy
nie uznaja postaci wielomiejscowej chloniaka kosci
i takich chorych klasyfikuja jako pacjentéw z choro-
ba uogolniong [27,28,29,30].

Zmiany radiologiczne obserwowane w przypad-
ku chioniakéw majg pewne elementy wspdlne, lecz

with a large soft tissue infiltrate and no false capsule
is the most characteristic finding in lymphomas. The
absence of a false capsule is an important factor
differentiating lymphomas from sarcomas. No bone
sequesters or periosteal reactions described in the
literature were identified in the imaging examina-
tions. Sclerotic lesions in the course of lymphoma
were also absent.

An MRI examination excellently shows the size
of a tumour, soft tissue infiltration, and its relation to
vessels and nerves. Lymphomatous tumours are usu-
ally large with central necrosis. However, an MRI
study does not allow for the assessment of cortical
bone, which can be evaluated in a CT scan of the bone.
CT is also superior at showing calcifications, scle-
rotic lesions, and pathological bone fractures.

It seems that both CT and MRI should be con-
ducted before the decision to operate is made in a pa-
tient with bone lymphoma. In the case of lymphoma
of a single bone, surgery should be performed with
a margin of healthy tissue if tumour location and size
allow for it.

DISCUSSION

Primary bone lymphomas are rare bone tumours.
Distinguishing this form of lymphoma from genera-
lized lymphoma is very important with regard to the
treatment and prognosis of the patients. According to
the Ann Arbor staging system, primary bone lym-
phomas are classified as separate Group E in order to
distinguish them from generalized disease with bone
involvement. The diagnosis of primary bone disease
involves two elements suggested by Coley in 1950.
A bone lymphoma should be confirmed by a histo-
pathological examination and imaging studies should
exclude lesions in internal organs and lymph nodes.
Only regional lymph nodes may be involved. The
other element of the diagnosis consists in imaging
studies conducted at 6 months after the diagnosis to
confirm that the tumour is confined to bone. Coley
divided bone lymphomas into four groups (A to D).
Distinguishing bone lymphomas involving two and
more bones from generalized disease and classifying
them as Group B, C, and D seems to be the most
difficult part of the diagnosis. Ostrowski pointed out
serious difficulties connected with correct patient
classification. Some authors do not recognize bone
lymphoma with multiple lesions and classify such
cases as generalized disease [27,28,29,30].

Radiographic findings in the case of lymphomas
have certain similarities but there are no pathogno-

335



Guzik G. Chioniak pierwotny kosci — doswiadczenia wlasne

nie istniejg cechy patognomoniczne. Badania obra-
zowe chorych leczonych w Oddziale Ortopedii Onko-
logicznej w Brzozowie ujawnily duze zmiany o cha-
rakterze litycznym ko$ci z obecnoscia guza w tkan-
kach migkkich. Mulligan u leczonych przez siebie
chorych zaobserwowat lityczng destrukcje kosci, kto-
ra w 70% ma charakter permeacyjny. Phillips wyka-
zat gorszg prognoze leczenia dla grupy chorych z du-
zym guzem w tkankach migkkich.

U leczonych w Brzozowie chorych nie zaobser-
wowano natomiast opisywanych w piSmiennictwie
zmian sklerotycznych, martwakow kosci oraz odczy-
néw okostnowych. Wedtug badan Mulligan i Braun-
steina obecno$¢ martwakow oraz odczyndéw okost-
nowych istotnie pogarsza rokowanie chorych. Zmia-
ny sklerotyczne sa rzadko obserwowane i dotycza
zwlaszcza chloniaka Hodgkina. Przy zajeciu krego-
stupa moga dawa¢ obraz kregu z kosci stoniowe;.
Zmiany sklerotyczne natomiast cz¢sto obserwuje si¢
po leczeniu zaréwno chemioterapii, jak i radioterapii.
Wedhug Hicks w niektorych, szczegdlnie trudnych
do diagnostyki przypadkach, zaréwno w klasycznym
badaniu rentgenowskim, jak i w tomografii kompute-
rowej nie stwierdza si¢ zmian w budowie kosci. Pa-
tologia staje si¢ widoczna dopiero w rezonansie ma-
gnetycznym lub scyntygrafii [31-35].

Leczenie chloniakéw koSci pozostaje wcigz kon-
trowersyjne i dotychczas nie ustalono jakie leczenie
jest optymalne. Fairbanks uwaza za optymalne lecze-
nie z uzyciem wielolekowej chemioterapii i adjuwan-
towg radioterapi¢. Leczac w ten sposob, Tondini uzy-
skal 5-letnie przezycia u 83% chorych [22].

W przypadku chtoniakow kosci o niskiej ztosli-
wosci mozna stosowa¢ wylgcznie radioterapie w daw-
ce 30-40 Gy. Mendenhall i wsp. uzyskali 100% wyle-
czen w grupie 21 chorych. W grupie chloniakow
o wysokiej zto§liwosci, catkowita remisj¢ udaje si¢
osiggna¢ w 30-50% przypadkow [24].

Nie ma obecnie wytycznych dotyczacych lecze-
nia operacyjnego chtoniakoéw kosci. Operacje ogra-
niczajg si¢ do biopsji chirurgicznych, stabilizacji za-
grozonych ztamaniem lub ztamanych ko$ci oraz ope-
racji odbarczajacych rdzen kregowy w przypadku lo-
kalizacji guza w krggostupie. Obecnie niewiele jest
publikacji dotyczacych wynikéw leczenia operacyj-
nego chtoniakéw kosci.

W grupie 5 leczonych w Brzozowie chorych le-
czenie operacyjne zastosowano w dwoch przypad-
kach, w ktérych badania obrazowe wskazywaly na
mozliwo$¢ wykonania zabiegu radykalnego usunig-
cia guza wraz z marginesem zdrowych tkanek.

Duzg prace pokazujaca wyniki leczenia nowo-
twordéw uktadu krwiotworczego przedstawili w 2012 1.
Mavrogenis, Angelini i Ruggieri. W latach 1985-2009
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monic symptoms. Imaging examinations of the pa-
tients treated in the Oncological Orthopaedics De-
partment in Brzozow showed large lytic bone lesions
with a tumour in the soft tissues. In his patients,
Mulligan found lytic bone destruction which was
permeative in 70%. Philips showed a worse progno-
sis for patients with a large tumour in the soft tissues.

However, the patients treated in Brzozoéw demon-
strated no sclerotic lesions, bone sequesters, and pe-
riosteal reactions described in the literature. Accord-
ing to Mulligan and Braunstein, the presence of se-
questers and periosteal reactions significantly worsens
the prognosis. Sclerotic lesions are rarely found and
concern predominantly Hodgkin’s lymphoma. Spinal
involvement may produce an ivory vertebra appea-
rance. At the same time, sclerotic lesions are often
found after chemotherapy and radiotherapy. Accord-
ing to Hicks, in some especially difficult to diagnose
cases a plain X-ray and a CT scan show no structural
bone lesions. The pathology becomes visible only
during MRI or scintigraphy [31-35].

Bone lymphoma treatment is still controversial
and optimal treatment is yet to be determined. Fair-
banks believes that optimal treatment involves multi-
drug chemotherapy and adjuvant radiotherapy. With
this treatment, Tondini achieved a 5-year survival
rate of 83% among his patients [22].

In the case of low grade bone lymphomas, only
radiotherapy with a dose of 30-40 Gy can be used.
Mendenhall et al. obtained a 100% recovery rate in
a group of 21 patients. In a group with high grade
lymphomas, full remission was achieved in 30-50%
of the cases [24].

Currently, there are no guidelines concerning sur-
gical treatment of bone lymphomas. Surgery is limit-
ed to surgical biopsies, stabilisation of the bones at
risk of pathological fractures or already fractured
ones, and surgery to decompress the spinal cord in
the case of a tumour located in the spine. Currently,
there is a scarcity of publications concerning the
results of surgical treatment of bone lymphoma.

In the group of 5 patients treated in Brzozow,
surgical treatment was used in two as imaging stu-
dies indicated the possibility of radical resection of
the tumour with a margin of healthy tissue.

A comprehensive study of the outcomes of treat-
ment of haematological malignancies was published
in 2012 by Mavrogenis, Angelini, and Ruggieri. They
used surgery in 205 patients between 1985 and 2009.
77 of those patients had primary bone lymphomas.
All the patients underwent surgery. 48 patients un-
derwent intralesional tumour resection and various
methods of bone continuity reconstruction were used
in this group. Indications for this treatment included
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leczyli operacyjnie 205 chorych, z czego 77 z pierwot-
nym chioniakiem ko$ci. Wszyscy chorzy byli opero-
wani. U 48 chorych wykonano resekcje guza w jego
granicach i zastosowano rézne sposoby odtworzenia
cigglosci kosci. Wskazaniem do takiego leczenia byty
ztamania patologiczne kosci i lokalizacja guza w kre-
gostupie. U 29 chorych wykonano resekcje radykalne
z szerokim marginesem zdrowych tkanek. Wskaza-
niem do operacji byly pojedyncze, fatwo dostepne gu-
zy kosci. Cze$¢ chorych byta po operacji naswietla-
na (11 osob), cz¢$¢ miata chemioterapie (23) oraz 43
osoby poddane byly zardwno chemioterapii, jak i ra-
dioterapii. Po 15 latach od operacji w przypadku re-
sekcji w szerokich granicach zyto 88% chorych, na-
tomiast po resekcji w granicach guza 37%. Roznice
sg znamienne statystycznie. Oceniono réwniez cze-
stos¢ nawrotow lokalnych choroby. Brak lokalnej
wznowy stwierdzono u 92% chorych leczonych ope-
racyjnie radykalnie i 75% paliatywnie. Wyniki oce-
niono na statystycznie nieznamiennie. Komplikacje
pooperacyjne dotyczyly 11% chorych i wszystkie uda-
o si¢ rozwigzaé. Wyniki leczenia operacyjnego sa
znamienne lepsze niz leczenia wylacznie z uzyciem
radioterapii i chemioterapii, gdzie 5 i 10-letnie prze-
zycia obserwuje si¢ u 47-88% chorych [36].

Dosoretz zwraca uwage, ze po radioterapii chto-
niaka kosci u 50% chorych obserwuje si¢ nawroty
choroby w postaci jej uogélnienia. Radioterapia nie
zabezpiecza przed wznowa miejscowg. Postuluje
stosowanie tej metody jedynie w przypadkach palia-
tywnych 1 uszkodzeniach kregostupa grozacych po-
razeniem [25].

WNIOSKI

1. Chloniaki pierwotne kosci sg rzadkimi guzami
i czgsto bywajg mylone ze zmianami przerzuto-
wymi.

2. W badaniach obrazowych najcze¢éciej obserwuje
si¢ rozlegte lityczne niszczenie kosci, z obecno-
$cig duzego guza w tkankach migkkich.

3. U zadnego sposrod 5 leczonych w Brzozowie cho-
rych nie zaobserwowano zmian sklerotycznych,
martwakdw kosci ani odczyndéw okostnowych.

4. Leczenie operacyjne nalezy rozwazy¢ w przypad-
kach, w ktérych mozliwa jest radykalna resekcja
guza.
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CONCLUSIONS

1. Primary bone lymphomas are rare tumors and
they are often mistaken for metastatic lesions.
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