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Knorpeltumoren gehéren mit einem An-
teil von etwa 36% zu den haufigsten im
Register des Basler Knochentumor-Re-
ferenzzentrums (KTRZ) erfassten pri-
miren Knochentumoren (8 Tab. 1). Sie
reprisentieren die Mehrzahl der gutar-
tigen Tumoren und stehen nach dem Os-
teosarkom an zweiter Stelle der bosartigen
Knochentumoren.

Wihrend die weit iiberwiegende Mehr-
zahl der Chondrosarkome eher Tumoren
des 4.-7. Lebensjahrzehnts sind, kommen
gutartige Knorpeltumoren meist bei Ju-
gendlichen und jungen Erwachsenen vor
(2.-3. Lebensjahrzehnt) [9].

Gutartige Knorpeltumoren umfassen
die sehr haufigen Osteochondrome und
Chondrome (intraossidre Enchondrome
und oberfldchliche periostale Chon-
drome) sowie die wesentlich selteneren
Chondroblastome und Chondromyxoid-
fibrome. Sie unterscheiden sich jedoch
voneinander nicht nur in ihrer Morpho-
logie, sondern auch beziiglich ihrer Topo-
graphie im Knochen (epiphysar, metaphy-
sir, diaphysdr) und ihrer Lokalisation im
Skelett (lange oder kurze Rohrenknochen,
flache Knochen).

Ahnliches gilt auch fiir die malignen
Knorpeltumoren, die histologisch in die
héufigen klassischen Chondrosarkome
(Grad 1-3) und die weit selteneren klarzel-
ligen, periostalen, dedifferenzierten und
mesenchymalen Chondrosarkome unter-
teilt werden konnen. Auch sie haben to-
pographische und radiologische Charak-
teristika, die in der Differenzialdiagnose
helfen.
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Da Knorpelgewebe zu Verkalkungen
oder metaplastischen Verknocherungen
neigt, die dem eher lobuldren Muster der
Tumorformationen folgen und meist de-
ren Peripherie betreffen, lassen sich radio-
logisch im konventionellen Rontgenbild
typische bogenférmige oder kreisformige
Verschattungsmuster erkennen [9].

Je nach Wachstumsgeschwindigkeit
eines Tumors wird der ortsstdndige Kno-
chen unterschiedlich schnell destruiert,
sodass dem Knochen unterschiedlich
viel Zeit bleibt, auf die Alteration zu rea-
gieren: Langsam wachsende (meist gut-
artige) Tumoren, wie z. B. das Chondro-
blastom, induzieren einen Sklerosesaum,
der bei schnell wachsenden (meist bosar-
tigen Lasionen) fehlt oder nur unvollkom-
men ausgebildet ist. Auch wenn bereits das
konventionelle Réntgenbild dem Patholo-
gen wertvolle Informationen liefert und
ihm helfen kann, die morphologischen
Befunde der oft nur als Fragmente vorlie-
genden Biopsiepartikel richtig einzuord-
nen, empfiehlt es sich, zumindest in Zwei-
felsféllen, fiir Diagnose und Therapiepla-
nung ein Referenzzentrum einzuschalten,
da die Histologie der verschiedenen Knor-
peltumoren gelegentlich grofle Uberlap-
pungen auch mit nichtkartilagindren Tu-
moren aufweisen kann. Die Auswirkungen
von klinisch-diagnostischer Kompetenz
auf Verlauf und Prognose ossirer Tumo-
ren ist mehrfach belegt [2, 13].

Molekulargenetische und immun-
histochemische Untersuchungen haben
zwar viel zum Verstiandnis der Entwick-
lung von Knorpeltumoren beigetragen
[23], jedoch nur in wenigen Fillen Ein-
gang in den diagnostischen Alltag gefun-
den, weshalb auf ihre Darstellung weitge-
hend verzichtet wird.

Osteochondrome und multiple
kartilagindre Exostosen

Osteochondrome wurden lange Zeit als
entwicklungsbedingte Fehlbildungen an-
gesehen. Neuere genetische und moleku-
largenetische Untersuchungen sprechen
jedoch dafiir, dass es echte Tumoren sind
[10]. Mit etwas liber 35% sind sie im Ma-
terial des KTRZ Basel die haufigsten gut-
artigen Knochentumoren (m.: w. = 2:1),
wobei ihre tatsdchliche Zahl sicher ho-
her liegt, da sie meist keine Symptome
verursachen und deshalb nicht diagnosti-
ziert werden. Man kann breitbasige (ses-
sile) von gestielten (pedunkulierten) Os-
teochondromen unterscheiden. Beide be-
sitzen eine Knorpelkappe, deren Aufbau
den der Epiphysenfuge nachahmt. Séu-

Tab.1 Knorpeltumoren

Tumortyp Anzahl
Maligne 547

Chondrosarkom (inklusive sekun- 437
dares Chondrosarkom; n=12)

Dedifferenziertes Chondrosarkom 45
Klarzellchondrosarkom 21
Periostales Chondrosarkom 25
Mesenchymale Chondrosarkom 19

Benigne 1582
Osteochondrom (inklusive 711
multiple kartilagindre Exostosen;
n=84)

Enchondrom (inklusive 640

Enchondromatose; n=29)
Periostales/parossales Chondrom 88
Chondroblastom 104
Chondromyxoidfibrom 39

Verteilung gut- und bosartiger Knorpeltumoren
im Register des Basler Knochentumor-Referenz-
zentrums (1972-2006)
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Abb. 1 A Osteochondrom. a Gestieltes Osteochondrom (Resektionspraparat) mit partiell erhaltener
Knorpelkappe. Die Kortikalis geht in den Stiel des Osteochondroms (iber. b Unterhalb der Knorpel-
kappe und in Kontinuitat mit dem Markraum des betroffenen Knochens befindet sich Spongiosa mit
Fettmark. GroBschnitt (HE, Vergr.: 1:1). ¢ Die Chondrozyten sind angedeutet sdulenartig angeordnet
und gehen in eine enchondrale Ossifikationszone tiber (HE, Vergr.: 1:50)

lenférmig angeordnete Chondrozyten ge-
hen iiber eine enchondrale Ossifikations-
zone in spongiosen Knochen iiber, der
von Fettmark und blutbildendem Mark
umgeben wird (B Abb. 1). Die Breite der
Knorpelkappe betrigt meist nur wenige
Millimeter. Sollte sie 2 cm {iberschreiten,
besteht besonders dann der Verdacht auf
einen (sehr seltenen) Ubergang in ein se-
kundares ,epiexostotisches Chondrosar-
kom, wenn die Lasion nach Abschluss der
Pubertit gewachsen ist [7].

Multiple kartilaginire Exostosen oder
multiple Osteochondrome (MIM #133700)
sind autosomal-dominant vererbte, gene-
tisch heterogene Erkrankungen, die durch
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Alterationen in einem der drei EXT- Ge-
ne verursacht werden, in etwa 2/3 der Fil-
le bei Mannern vorkommen und eine Pré-
valenz von 1/50.000 aufweisen [5]. Wah-
rend eine maligne Transformation in
sporadisch vorkommenden Osteochon-
dromen sehr selten ist, wird sie bei multi-
plen hereditéren Osteochondromen oder
Exostosen in bis zu 8% beobachtet [5, 20].
In beiden Fillen ist sie durch das Auftre-
ten einer myxoiden Matrix, den Verlust
der saulenartigen Knorpelzellanordnung,
zelluldre Atypien, Mitosen und die Infil-
tration des angrenzenden Weichgewebes
charakterisiert.

Chondrome

Enchondrom, periostales
Chondrom, Enchondromatose

Das Enchondrom ist ein hyalinknorplig
differenzierter Tumor, der intramedul-
lér oft in den kleinen Rohrenknochen be-
sonders der Héande, aber auch in den lan-
gen Rohrenknochen (Femur, Tibia, Fi-
bula) v. a. metadiaphysidr vorwiegend
bei Patienten im (3. bis) 4. Lebensjahr-
zehnt vorkommt [12]. Meist handelt es
sich um Zufallsbefunde, gelegentlich tre-
ten auch pathologische Frakturen (Hén-
de) auf. Schmerzen sind eher untypisch
und sollten, besonders bei Lokalisation in
den langen Rohrenknochen oder im Be-
cken, an ein Chondrosarkom denken las-
sen. Da Enchondrome meist kiirettiert
werden, finden sich histologisch Frag-
mente hyalinknorpeligen Gewebes, das
gelegentlich Verkalkungen aufweisen und
verkn6chern kann (8 Abb. 2) [6]. Diese
Knorpelossifikationen diirfen weder mit
einer Osteodestruktion préexistenten la-
melldren Knochens noch mit einem Mark-
raum ausfiillenden Wachstum verwech-
selt werden, bei dem Tumorknorpel orts-
standige Spongiosabilkchen allseits um-
gibt und wie in die Markrdume ,,ausge-
gossen” wirkt. Fiir die Diagnose kommt
dem Wachstumsmuster eine grof3ere Be-
deutung als dem Zellreichtum zu, wobei
die Zellularitit (Ausnahme: kleine Roh-
renknochen!) eher niedrig ist und Hyper-
zellularitit an ein Chondrosarkom den-
ken lassen muss. Die Kerne sind pykno-
tisch-hyperchromatisch; Doppelkerne
oder ein sog. offenes Chromatin (sicht-
bare kleine Nukleolen) kommen gelegent-
lich (in den kleinen Réhrenknochen hau-
figer) vor (B Abb. 2d). Die Therapie be-
steht in einer Kiirettage.

Die seltenen, meist bis 3 cm grofien pe-
riostalen Chondrome entwickeln sich un-
terhalb des Periostes auf der Kortikalis
vorwiegend der langen (Humerus), aber
auch der kleinen Réhrenknochen und
zeigen radiologisch eine charakteristische
sklerosierte Eindellung der verbreiterten
Kompakta. Die extraperiostalen Weich-
teile sind nicht befallen (DD: periostales
Chondrosarkom); der angrenzende Mark-
raum enthélt allenfalls oberflachlich gele-
gene Noduli ohne Markraumpermeation
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Abb. 2 A Enchondrom. a Konventionelles Rontgenbild, a.-p.: Irreguldre langliche Verkalkungszone im
distalen Drittel des rechten Femurs mit angedeutet bogigen und kreisformigen Kalzifikationen. b Im
spongiosafreien Knochen (proximale Femurdiaphyse) lasst sich ein nicht verkalkendes Enchondrom
nur durch sein Signalverhalten im MRT darstellen. Der hohe Fliissigkeitsgehalt des Knorpelgewebes
fuhrt zu sehr hohen (hellen) Signalintensitaten bei speziellen Techniken (hier T2-Gewichtung mit Fett-
sattigung). ¢ Ineinander geschobene Kirettagefragmente eines Enchondroms. Die periphere Ossifika-
tion der partiell erhaltenen Knorpelldppchen kann eine Markrauminfiltration vortduschen (HE, Vergr.
1:25). d Peripherie Ossifikation eines Enchondromnodulus, korrespondierend zu den Verkalkungen in
a. Die Zellkerne sind rund und zeigen ein dichtes Chromatin (HE, Vergr. 1:400)

(B Abb. 3a, b). Die Zellularitat ist etwas
gesteigert, Kernpleomorphie und Dop-
pelkernigkeit sind leicht erh6ht. Exzision
oder Kiirettage sind die bevorzugten The-
rapien (7 12].

Unter einer Enchondromatose (MIM#
166000) versteht man eine sehr seltene,
meist nichthereditére Stérung der Knorpel-
entwicklung, die zu zahlreichen, oft einsei-
tig lokalisierten Enchondromen und peri-
ostalen Chondromen fiihrt (M. Ollier) und
in Kombination mit extraskelettalen Him-

angiomen (Maffucci-Syndrom) auftreten
kann. Daneben kommen noch einzelne
andere Formen vor [12, 22]. Die Erkran-
kung beginnt bereits in der Kindheit und
kann zu ausgepragten Skelettdeformie-
rungen fiihren. Die sich meist metaphysir
entwickelnden Tumoren sind hyperzellulir,
die Zellkerne vergrofiert und eher langlich
als rund, Doppelkerne sind zahlreich. Das
Risiko einer Sarkomentwicklung liegt bei
15-30%, wobei das Auftreten einer myxoi-
den Matrix und eine Infiltration der Mark-
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Zusammenfassung

Obwohl das Spektrum gutartiger und bésar-
tiger Knorpeltumoren sehr breit ist, lasst sich
unter Beriicksichtigung von Alter, Klinik, Lo-
kalisation und Topik im Knochen sowie des
Rontgenbefundes in der Regel auch an klei-
nen Biopsien eine sichere Diagnose stellen.
Dies gilt allerdings nur mit Einschrankungen
fiir die Unterscheidung zwischen Enchondro-
men und Chondrosarkomen Grad 1 und setzt
insgesamt eine langjahrige Erfahrung in der
interdisziplindren Knochentumordiagnostik
voraus. In Einzelfdllen kdnnen immunhisto-
chemische Ergebnisse differenzialdiagnos-
tisch weiterhelfen, wenn sie im Kontext der
tibrigen Befunde interpretiert werden. We-
gen der therapeutischen und prognostischen
Konsequenzen ist die Zusammenarbeit mit
einem Referenzzentrum ratsam.

Schliisselworter
Knorpeltumoren - Gutartig - Bosartig -
Histologie - Referenzzentren

Cartilage tumors of the skeleton

Abstract

Although the spectrum of benign and malig-
nant cartilaginous bone tumors is extremely
wide, a distinct diagnosis, even from small
biopsy specimens, is almost always possible
if radiological findings, age, clinical data, and
localization within the skeleton as well as
within the bone are considered. With limita-
tions, this also holds true for distinguishing
enchondromas from low-grade chondro-
sarcomas; however, extensive experience in
multidisciplinary bone tumor diagnosis is re-
quired. In single cases, immunohistochemical
findings may be helpful in the differential dia-
gnosis if they are integrated into the context
of all other findings. Because of treatment-re-
lated or prognosis-related consequences, col-
laboration with a reference center is recom-
mended.

Keywords

Bone tumors - Cartilage - Benign - Malignant -
Histology - Reference center
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Abb. 3 <« Periostales Chon-
drom. a Resektionsprapa-
rat eines periostalen Chon-
droms. Klare Begrenzung
des Tumors zur Tiefe (Korti-
kalisoberfldche). Die Korti-
kalis selbst ist bereits ma-
kroskopisch stark verbrei-
tert. b Zelldichter hyaliner
Knorpel mit relativ gleich-
férmigen, etwas entrun-
deten Kernen ohne Durch-
bruch des Perichondriums
(HE, Vergr. 1:100)

Abb. 4 < Chondroblastom.
a Rontgenibersicht, a.-p.:
In der Trochanterapophyse
gelegene Osteolyse (Pfeile),
die den Knochen leicht auf-
treibt und einen inkom-
pletten Sklerosesaum be-
sitzt. b Neben relativ iso-
morphen mononukledren
Zellen finden sich Riesen-
zellen vom Osteoklasten-
typ. In der oberen Bild-
hélfte sieht man die fiir das
Chondroblastom typische
chondroosteoide Matrix
(HE, Vergr. 1:200). c Die
Tumorzellen besitzen ein
mittelbreites eosinophiles
Zytoplasma, distinkte Zell-
grenzen und oft eingekerb-
te Kerne (HE, Vergr. 1:630).
d In der Kossa-Farbung
sieht man die typische ma-
schendrahtartige perizellu-
lare Mineralisierung (Kossa,
Vergr. 1:200). e Positive
Reaktion der Chondro-
blastomzellen mit einem
Panzytokeratinantikorper
(CK22, Vergr. 1:630)



raume mit Destruktion der Spongiosa dia-
gnostisch wegweisend sind.

Chondroblastom

Chondroblastome sind sehr seltene gutar-
tige, fast ausschliefilich epi(meta)physir
auftretende Tumoren, die vorwiegend in
den langen R6hrenknochen junger méann-
licher Patienten (im 2. Lebensjahrzehnt)
vorkommen und radiologisch durch eine
scharfbegrenzte Osteolyse oft mit Sklerose-
saum gekennzeichnet sind (@ Abb. 4a).
Sie machen sich durch eine leichte, oft
langjéhrig bestehende Schmerzsympto-
matik bemerkbar [11].

Histologisch sieht man rundlich-ovale
Zellen mit sehr gut erkennbaren Gren-
zen. Das Zytoplasma ist meist nur ma-
fig verbreitert und blass-eosinophil. Die
runden bis lings ovalen Kerne zeigen oft
kaffeebohnenartige Einfaltungen. Dane-
ben finden sich osteoklastire Riesenzel-
len, deren Kernzahl deutlich niedriger ist
als im ebenfalls epimetaphysar vorkom-
menden Riesenzelltumor. Die Zellen sind
in eine Matrix eingebettet, die nur sel-
ten und abschnittsweise hyalinem Knor-
pel entspricht und meist einen eher blass-
eosinophilen, ,,chondroosteoiden® Cha-
rakter hat. Typisch ist eine feine, maschen-
drahtdhnliche perizelluldre Mineralisati-
on, die in der Kossa-Farbung (unentkalkte
Préiparate!) gut zum Ausdruck kommt
(8 Abb. 4b, ¢, d). Mit der Zeit konnen
Ossifikationen auftreten. Gelegentlich
sind Areale einer aneurysmatischen Kno-
chenzyste vorhanden [24]. Immunbhisto-
chemisch zeigen die Tumorzellen neben S-
100 und Vimentin eine ausgeprégte Zyto-
keratinexpression (B Abb. 4e) [11]. Trotz
dieser und anderer morphologischer so-
wie immunhistochemischer Besonder-
heiten (keine Typ-II-Kollagenproduk-
tion) werden Chondroblastome zu den
knorpelbildenden Tumoren gezahlt [1, 21].
Therapeutisch ist in der Regel eine Kiiret-
tage ausreichend, Rezidive sind aber mog-
lich. Wie bei Riesenzelltumoren sind Lun-
genmetastasen auch bei Chondroblasto-
men in Einzelfillen beschrieben worden
[24]. Die Differenzialdiagnose muss v. a.
gegen den Riesenzelltumor (kein Skle-
rosesaum, keine Kerneinkerbungen, un-
deutliche Grenzen der mononukledren
Zellen, kein Chondroosteoid, Zytokera-

O
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Abb. 5 A Chondromyxoidfibrom. a Réntgentibersicht, a.-p.: exzentrische Osteolyse der distalen
Femurmetaphyse mit Kortikalisdurchbruch. b Das lappchenférmig angeordnete Tumorgewebe zeigt
ein myxoides Stroma mit Kondensation der Tumorzellen in der Léppchenperipherie. Hier sieht man
auBerdem Blutgefdle, Rundzellinfiltrate und Riesenzellen (HE, Vergr. 1:100). ¢ Die teils dreieckférmi-
gen Zellen besitzen zum Teil groBRe, chromatindichte, irregular konfigurierte Kerne (HE, Vergr. 1:400)

tin negativ), das Osteosarkom (Kernpo-
lymorphie, osteodestruktives Wachstum)
und das Chondromyxoidfibrom (meta-
physér gelegen, lobuldrerer Aufbau mit
Zunahme der Zellzahl in der Lappchen-
peripherie, Zytokeratin negativ) erfolgen.

Chondromyxoidfibrom
Das Chondromyxoidfibrom ist ein vor-

wiegend in den Metaphysen der Réhren-
knochen, besonders der proximalen Tibia-

metaphyse, aber auch im Becken und den
Rippen auftretender, exzentrisch gele-
gener osteolytischer Tumor, der radiolo-
gisch nur selten knorpeltypische bogen-
oder ringformige Matrixkalzifikationen
aufweist (B Abb. 5a). Er kommt etwas
héufiger bei Ménnern als bei Frauen vor,
meist im 2.-3. Lebensjahrzehnt und ver-
ursacht oft leichte Schmerzen, gelegent-
lich auch Schwellungen [19].

Histologisch fillt bereits in der Uber-
sicht der lobuldre Aufbau der Lasion auf.
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Spindelige bis sternférmige Zellen sind in
eine fibromyxoide Matrix eingebettet, wo-
bei das gelegentlich verbreiterte eosinophi-
le Zytoplasma gut erkennbar ist. Hyaliner
Knorpel kommt nur in maximal 20% der
Falle vor. Die zentral zellarmen Lobuli wer-
den zur Peripherie hin zelldichter, sodass
die Lappchen wie durch Septen getrennt
erscheinen. In diesen zellreichen Arealen
sind immer wieder osteoklastéire Riesen-
zellen zu finden (B8 Abb. 5b, ¢). Aulerdem
kommen Zellen mit chromatindichten,
vergroflerten (,,pseudomalignen®) Kernen
vor, Mitosen fehlen jedoch [26]. Diffe-
renzialdiagnostisch miissen Chondrosar-
kome (aggressivere Radiologie, stirkergra-
dige Zellatypien, homogene Verteilung der
Tumorzellen in den Lobuli), gelegentlich
auch Chondroblastome (epiphysar, Kern-
einbuchtungen, Matrixverkalkungen) ab-
gegrenzt werden. Die Therapie besteht in
einer Kiirettage. Wegen der hohen Rezi-
divrate von etwa 20% wird oft auch eine
lokale Exzisison vorgenommen.

Chondrosarkome

Nach dem Osteosarkom ist das Chondro-
sarkom der zweithdufigste maligne Kno-
chentumor, das tiberwiegend im 5.—7. Le-
bensjahrzehnt vorwiegend bei Méannern
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auftritt, aber auch im Jugendalter beob-
achtet werden kann. Chondrosarkome bei
Kindern sind Rarititen. Etwa 80% der ma-
lignen knorpelbildenden Tumoren sind
klassische oder konventionelle Chondro-
sarkome, die vorwiegend in den langen
Rohrenknochen, im Becken und in den
Knochen des Thorax vorkommen [3].

In der Regel machen sie durch meist
schon Monate bis Jahre lang bestehen-
de Schmerzen und/oder Schwellungen
auf sich aufmerksam. In den Réhrenkno-
chen treten Chondrosarkome metadiaphy-
sar-intramedulldr auf und fithren zu einer
Auftreibung des Knochens mit Arrosi-
onen und Aufblitterungen der Kortikalis,
die im weiteren Verlauf durchbrochen wird
(B Abb. 6a). Dem Rontgenbefund kommt
ebenso wie der Anamnese (Schmerzen)
bei der Diagnose eine erhebliche Bedeu-
tung zu, da gerade niedrigmaligne Chon-
drosarkome sehr heterogen aufgebaut sein
kénnen und oft ausgedehnte Areale auf-
weisen, die von einem Enchondrom histo-
logisch nicht zu unterscheiden sind [9].

Beweisend fiir den malignen Charakter
sind ein Markraum ausfiillendes Wachs-
tum und eine begleitende Osteodestruk-
tion [6]. Daneben finden sich doppel-
kernige Zellen und zahlreiche Zellen mit
zum Teil ,,offenen Chromatin (d. h. sicht-

Abb. 6 < Chondrosarkom.
a Rontgeniibersicht, a.-p.:
Die proximale Femurdia-
physe zeigt eine Osteolyse,
die zu einer Ausbuchtung
der medialen Kortikalis ge-
fiihrt hat. Im Trochanter-
massiv erkennt man ring-
férmige Verkalkungsmuster
als Hinweis auf einen chon-
drogenen Tumor. b Das
Geschwulstgewebe um-
flieBt die Spongiosabalk-
chen allseits und filllt die
Markrdume aus (HE, Vergr.
1:50). ¢ Die Tumorzellen
zeigen zum Teil deutlich
vergroBerte Kerne, dane-
ben sieht man Doppel-
kerne sowie Zellen mit hel-
lem Kernchromatin (sog.
4offenes Chromatin“) und
erkennbaren Nukleolen

4 (HE, Vergr. 1:200)

baren Nukleolen), diese Befunde kénnen
jedoch auch bei Enchondromen vorkom-
men. Die Tumorzellen werden von ei-
ner blaulichen hyalinknorpeligen Matrix
umgeben und liegen in Lakunen, wobei
das Tumorgewebe lobuldr angeordnet ist
(B Abb. 6b, c). Mit steigendem Maligni-
tatsgrad zeigt die Matrix einen myxoiden
Charakter; Zellularidt und Atypiegrad
nehmen zu und spindelige Tumorzellen
treten auf. Der lobulare Tumoraufbau
geht mehr und mehr verloren [24]. Basie-
rend auf diesen Befunden kénnen Chon-
drosarkome in 3 Malignitétsgrade einge-
teilt werden [25]. Dies hat prognostische
Bedeutung, da Grad-1-Chondrosarkome
praktisch nur zu Rezidiven neigen, wéh-
rend Grad-2- (bis 20%) und Grad-3-Sar-
kome (bis 50%) zunehmend Metastasen
entwickeln [8].

Differenzialdiagnostisch miissen En-
chondrome (nichtaggressiver Rontgen-
befund, weder Osteodestruktion noch
Markraum ausfiillendes Wachstum) und
chondroblastische Osteosarkome (Ju-
gendliche, radiologisch flachige Verkal-
kungsmuster, Tumorosteoidbildung) ab-
gegrenzt werden.

Die Therapie besteht bei Grad-1-Chon-
drosarkomen in der Exzision, bei Grad-2-



und -3-Tumoren in einer weiten Resek-
tion.

Extrem selten konnen sich Chondro-
sarkome auch auf der Knochenoberflache
(meist distale Femurmetaphyse) als peri-
ostale Chondrosarkome entwickeln. Diese
Tumoren sind lokal aggressiv, grof3er als
periostale Chondrome (>5 cm) und in-
filtrieren im Gegensatz zu letzteren das
angrenzende Weichgewebe. Metastasen
konnen vorkommen [18].

Dedifferenziertes Chondrosarkom

Dedifferenzierte Chondrosarkome sind
seltene, hochmalige Knochentumoren,
die etwa 10% aller Chondrosarkome aus-
machen und hauptsichlich im 6. und
7. Lebensjahrzehnt auftreten, bei Min-
nern etwas héufiger als bei Frauen.

Meist sind sie in den langen Rohren-
knochen (Femur, Humerus) oder im Be-
cken lokalisiert. Schmerzen, Schwel-
lungen oder pathologische Frakturen sind
die fithrenden Symptome.

Der typische radiologische Befund
zeigt eine intraossar gelegene Sklerosezone,
die einen Knorpeltumor mit ringfor-
migen Verkalkung représentiert, der mit
einer aggressiveren, oft expansiven und
osteodestruktiven lytischen Léision kom-
biniert ist [15].

Dieser Befund wird histologisch durch
den Ubergang eines Enchondroms oder
Chondrosarkoms Grad 1in ein High-grade-
Sarkom hervorgerufen, wobei charakte-
ristischerweise beide Tumorkomponenten
nebeneinander bestehen und nicht mitein-
ander vermischt sind (8 Abb. 7a, b).

Die High-grade-Komponente kann
aus einem konventionellen Osteosarkom,
einem pleomorphen (MFH-like-)Sar-
kom, einem Fibrosarkom oder - sehr sel-
ten — einem Rhabdomyosarkom beste-
hen, gelegentlich aber auch einen epithe-
loiden Charakter haben, der an Metasta-
sen denken lasst [24]. Fiir die Diagnose-
stellung ist die Korrelation der Histologie
mit dem Rontgenbefund entscheidend, da
nicht selten nur eine Komponente biop-
siert wird [9]. Die Therapie wird heute im
Rahmen von Studien durchgefiihrt (Euro-
BOSS: EUROpean Bone Over 40 Sarcoma
Study: alle High-grade-Sarkome im Kno-
chen bei Patienten {iber 40 Jahren; Studi-
enleitung in Stuttgart, Prof. S. Bielack, Ol-

B =

Abb. 7 A Dedifferenziertes Chondrosarkom. a Das Resektionspréparat zeigt kompakte, knorpelig
differenzierte Tumoranteile (Pfeile), die an ein fischfleischartiges Geschwulstgewebe grenzen.

b Hochdifferenziertes Chondrosarkom Grad 1 und wenig differenziertes MFH-artiges Sarkom grenzen
typischerweise unmittelbar aneinander, ohne sich zu durchmischen (HE, Vergr. 1:100)

Abb. 8 A Klarzellchondrosarkom. a Rontgenubersicht, Lauenstein: Typisch gelegene epiphysére
Osteolyse (Pfeile) unterhalb der Gelenkfldche des Femurkopfes. b GroBleibige, helle Tumorzellen mit
grofRen, meist zentralen Kernen und gut erkennbaren Zellgrenzen, daneben einzelne Osteoklasten
und neugebildetes (tumorinduziertes) Osteoid (HE, Vergr. 1:200)

gaspital) und besteht in einer Kombinati-
on von weiter Resektion und Chemothe-
rapie. Die Prognose wird von der High-
grade Komponente bestimmt. Nach eige-
nen Erfahrungen an 45 Féllen betrégt die
5-Jahres-Uberlebensrate bis zu 35-40%.

Klarzellchondrosarkom

Das sehr seltene (unter 2% aller Chon-
drosarkome), niedrigmaligne Klarzell-
chondrosarkom lasst sich durch seine be-
vorzugte Lokalisation (Epiphyse der lan-
gen Rohrenknochen, v. a. proximales Fe-
mur), sein Auftreten um das 40. Lebens-
jahr und die Bevorzugung des ménn-
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Abb. 9 < Mesenchymales
Chondrosarkom.aRontgen-
libersicht, a.-p: Osteolyse
der proximalen Femur-
diaphyse umgeben von
teils ringférmigen Verkal-
kungen. Die Kortikalis
istarrodiert. An der
AulBenseite ist eine feine la-
melldre Periostreaktion er-
kennbar. b Nebeneinan-
der von Knorpelinseln und
klein-, rund- und blauzel-
ligen Tumorarealen (HE,
Vergr. 1:50). ¢ Abschnitts-
weise sind die Tumorzel-
len hdmangioperizytomar-
tig angeordnet (HE, Vergr.
1:100). d Kleine Gruppen
und einzelne Tumorzellen
werden von Retikulinfasern
umsponnen (Novotny, Ver-
gr. 1:630). e Die undifferen-
zierten Tumorzellen reagie-
ren positiv mit CD99

(Vergr. 1:200)

lichen Geschlechts bereits klinisch vom ligen Nierenzellkarzinoms (keine Riesen-  sern nachweisen, die einzelne oder klei-
konventionellen Chondrosarkom abgren-  zellen oder Knochenbilkchen, RCC-posi-  ne Gruppen von Tumorzellen umgeben
zen (B Abb. 8a). Es macht sich durchldn-  tiv) gedacht werden. Die Therapie besteht (B Abb. 8e). Die undifferenzierten Zel-
gerdauernde, manchmal jahrelange leich-  in einer weiten Resektion, andernfalls tre-  len sind CDg9-positiv, zeigen jedoch kei-

te Schmerzen oder eine pathologische  ten Rezidive auf. ne Signalaufsplitterung in FISH-Break-
Fraktur bemerkbar [14]. apart-Untersuchungen mit der EWSR1-

Histologisch ist der Tumor durch Mesenchymales Chondrosarkom Probe bzw. keine t(11;22)-Translokation
grofle, gut begrenzte Zellen mit breitem, (8 Abb. 8c). Die Behandlung besteht in

hellem bis blass-eosinophilem Zytoplas-  Mesenchymale Chondrosarkome sind  einer weiten Resektion, Radiotherapie

ma und deutlich erkennbaren mittel-  hochmaligne, oft auch extraskelettal auf-  und gegebenenfalls Chemotherapie.

standigen, rundlichen Kernen gekenn-  tretende Tumoren, die meist im 2. bis

zeichnet, die einen gut sichtbaren Nu- 3. Lebensjahrzehnt vorkommen und hiu-  Korrespondenzadresse

kleolus enthalten. Mitosen sind selten.  fig die Kiefer, die Rippen oder das Be-  Prof. Dr. G. Jundt

Das Geschwulstgewebe ist lobuliert, zwi-  cken betreffen. Alle Knochen kénnen  Knochentumor-Referenzzentrum, Institut

schen den Tumorzellen finden sich osteo-  jedoch befallen sein. Radiologisch pra-  fur Pathologie des Universitatsspitals Basel

klastare Riesenzellen und neugebildete-  sentieren sich die Tumoren als destruk- Schonbeinstr. 40, 4031 Basel, Schweiz
gernot,jundt@unibas.ch

te Geflechtknochenbilkchen, die Anlass tive osteolytische Lasionen(@ Abb. 9a)

zu Verwechslungen mit einem Osteosar-  [16]. Charakteristischerweise sind die Interessenkonflikt. Der korrespondierende Autor

kom geben koénnen (B8 Abb. 8b). Hyalin-  Tumoren biphasisch aufgebaut und be-  gibtan, dasskein Interessenkonflikt besteht.

knorpelig differenzierte Areale kommen stehen aus kleinen Inseln allenfalls ge-

in unterschiedlichem (meist geringen) ring atypischen hyalinen Knorpels, der  Literatur

Ausmaf3 vor [4]. Differenzialdiagnostisch von undifferenzierten rundlichen Zel-
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