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H5.1 Synonyme

Maligner chondroider Tumor, Chondroidsar-
kom, chondroblastisches Sarkom, Chondromy-
xoidsarkom

H5.2 Definition (WHO)

Ein Chondrosarkom ist ein maligner Tumor,
dessen Zellen Knorpel, aber kein Osteoid bil-
den. Im Vergleich zum Chondrom zeichnet sich
das Chondrosarkom durch stirkeren Zell-
reichtum, Pleomorphie und Kernatypien aus.
Mitosen sind dagegen selten.

H5.3 Epidemiologie

Das Chondrosarkom ist mit einem Anteil von
20 % der zweithéufigste solide maligne Kno-
chentumor [5]. Der Erkrankungsgipfel liegt
im Erwachsenenalter zwischen dem 30. und 50.
Lebensjahr.

H5.4 Atiologie, Pathogenese,
Pathophysiologie

Die Atiologie des primiren Chondrosarkoms
ist nicht geklart. Sekundédre Chondrosarkome
entwickeln sich aus gutartigen Primérldsionen.
Die maligne Transformation eines solitdren
Enchondroms ist duBerst unwahrscheinlich [5].
Ein hohes Entartungsrisiko besteht jedoch bei
Enchondromatose mit oder ohne Vorliegen ei-
nes Morbus Ollier sowie beim Maffucci-Syn-
drom. Die Rate der malignen Transformation
fiir solitdre Osteochondrome liegt bei zirka
1 %. Multiple Osteochondrome weisen mit zir-
ka 10 % ein deutlich hoheres Risiko auf [5].

Chondrosarkom

H5.5 Lokalisation

Das Chondrosarkom tritt bevorzugt in folgen-
den Lokalisationen auf: Femur 23 %, Darm-
bein 19 %, Schambein 5 %, Sitzbein 2 %, pro-
ximaler Humerus 10 %, Schulterblatt 5 %. Am
hiufigsten ist das Chondrosarkom somit in
Nihe zum Hiiftgelenk (proximales Femur und
Becken) lokalisiert (49 %). Die zweithéufigste
Lokalisation stellt die Schulterregion mit 15 %
dar [5].

H5.6 Maligne Potenz und
Metastasierung

Im Gegensatz zu anderen Vertretern der Kno-
chenmalignome (Osteosarkom, Ewing-Sar-
kom) gibt es histologisch flieBende Ubergiinge
von benignen chondroiden Tumoren (z. B. En-
chondrom, Osteochondrom) zu hochdifferen-
zierten, mafBig, schlecht sowie entdifferenzier-
ten Chondrosarkomen. Mit der Abnahme der
Differenzierung geht eine Zunahme der Mali-
gnitdt einher. In gleichem MafBle nimmt die
Wahrscheinlichkeit von Metastasen zu und die
Prognose verschlechtert sich. Deshalb muss
das therapeutische Vorgehen dieser Abstufung
Rechnung tragen.

Metastasierungsrate [1]

G1-Chondrosarkome (low grade):5 %
G2-Chondrosarkome: 25 %
G3-Chondrosarkome (high grade): 40-80 %
Das Chondrosarkom metastasiert in erster Li-
nie himatogen in die Lunge.
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H5.7 Medizinische
Schliisselsysteme

ICD-10 (Internationale Klassifikation der
Krankheiten Version 1.3)

Bosartige Neubildung des Knochens
und des Gelenkknorpels der Extre-
mitédten

C40

H5.8 Klassifikationen

Subklassifikation der malignen
knorpelbildenden Tumoren

(aus der WHO-Klassifikation Nr.6 [5])

Primires Chondrosarkom

0 Chondrosarkom (konventionelles)

0 Dedifferenziertes Chondrosarkom

O Juxtakortikales (periostales) Chondrosar-
kom

0O Mesenchymales Chondrosarkom

0 Klarzellchondrosarkom

0O Malignes Chondroblastom (?)

Sekundires Chondrosarkom

O Zentrales Chondrosarkom als Sekundirla-
sion bei Enchondrom oder multiplen En-
chondromen (mit/ohne Morbus Ollier)

O Peripheres Chondrosarkom als Sekundirla-
sion bei solitirem Osteochondrom, Ekchon-

dromatose oder periostalem (juxtakortika-
lem) Chondrom

Tabelle 1 zeigt die TNM-Klassifikation mali-
gner Tumoren nach UICC [6].

Histopathologisches Grading

GX Differenzierungsgrad kann nicht beur-
teilt werden

Gl  Gutdifferenziert

G2  MaiBig differenziert

G3  Schlecht differenziert

G4  Undifferenziert

Stadiengruppierung der malignen
Knochentumoren

Tabelle 2 zeigt die Stadiengruppierung der ma-
lignen Knochentumoren nach UICC [6].

Stadieneinteilung der malignen
muskuloskelettalen Tumoren

Tabelle 3 zeigt die Stadieneinteilung der mus-
kuloskelettalen Tumoren nach Enneking [3].

Spezielle Stadieneinteilung beim
Chondrosarkom [5]

Stadium I: hochdifferenzierte (low grade/G1)
Chondrosarkome

Stadium II: méBig bis entdifferenzierte (high
grade/G2-3) Chondrosarkome oder mesen-
chymale Chondrosarkome

Tabelle 1. TNM-Klassifikation maligner Tumoren nach UICC.

T Primartumor
TX  Primartumor kann nicht beurteilt werden
TO Kein Anhalt flir Primartumor
T Tumor tberschreitet Kortikalis nicht
T2 Tumor infiltriert jenseits der Kortikalis

N Regiondre Lymphknoten

NX  Regiondre Lymphknoten kdnnen nicht beurteilt werden

NO  Keine regiondren Lymphknotenmetastasen

N1 Regiondre Lymphknotenmetastasen
M Fernmetastasen

MX  Fernmetastasen kdnnen nicht beurteilt werden

MO Keine Fernmetastasen
M1  Fernmetastasen
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Stadium III: metastasierendes Chondrosarkom
(gleichgiiltig, ob Lungen-, Skelett- oder gege-
benenfalls Lymphknotenmetastasen vorlie-
gen)

Besonderheiten bei der Dignitats-
beurteilung chondroider Tumoren

GrofBle korperstammnahe Chondrosarkome
weisen in der Regel verschieden differenzierte
Areale auf (auch Mischtumoren sind mog-
lich!). Der Nachweis eines umschriebenen Tu-
morareals niedriger Differenzierung (G2-3)
fithrt zur entsprechenden Klassifizierung des
gesamten Tumors. Aus dieser Inhomogenitét
erwichst die grofie Gefahr der Fehlbeurteilung
der Dignitit chondroider Tumoren nach Pro-

beentnahmen. Bei der Beurteilung eines chon-

droiden Tumors miissen deshalb klinische,

radiologische und histologische Befunde be-
riicksichtigt werden. Folgende Grundsétze be-
sitzen Giiltigkeit:

O GroBe korperstammnahe und réntgenolo-
gisch aktive oder gar aggressive chondroide
Tumoren sind dringend vollstéindig zu ent-
fernen, selbst wenn die Malignitdt durch
eine Probeentnahme nicht nachgewiesen
werden konnte. Fiihrt die histologische Auf-
arbeitung des gesamten Tumors zur Diagno-
se eines Chondrosarkoms, sind gegebenen-
falls weitere operative MaBnahmen zur
Herstellung adédquater Resektionsgrenzen
erforderlich.

Tabelle 2. Stadiengruppierung der malignen Knochentumoren [6].

) G1 T
Stadium IA 62 T

. G1 T2
Stadium IB = =

) G3 T
Stadium IIA Ga 1

_ G3 T2
Stadium IIB G4 T
Stadium IlI Nicht definiert
Stadium IVA Jedes G Jedes T
Stadium IVB Jedes G Jedes T

Tabelle 3. Stadieneinteilung der muskuloskelettalen Tumoren [3].

NO Mo
NO Mo
NO Mo
NO Mo
NO Mo
NO Mo
NO Mo
NO Mo
N1 Mo
Jedes N M1

Stadium Grading Lokale Tumorausbreitung ~ Metastasen
1A G, T; M,
1B G, I M,
1A G, T; M,
11B G, T, M,
1A G, oder G, 1 M,
1B G, oder G, % M,

Lokale Tumorausbreitung: A intrakompartimental (T,), B extrakompartimental (T,)

Onkochirurgisches Grading (nicht identisch mit histopathologischem Grading):

G,: Benigne Lasionen

G,: Low grade (entspricht weitgehend dem histologischen Grading G1)
G,: High grade (entspricht den histologischen Differenzierungsgraden G2-G4)

Brust/Weibl. Genitale

Urogenitaltrakt

Haut
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O Peripher lokalisierte chondroide Tumoren
(z. B. der Phalangen) verhalten sich eher be-
nigne und konnen in der Regel lokal chirur-
gisch entfernt (z. B. exkochleiert) werden,
auch wenn sie die histologischen Kriterien
fiir Malignitét erfiillen.

H5.9 Diagnostik

Vorbemerkung

Die Tumordiagnostik sollte standardisiert nach
einem Algorithmus erfolgen (Abbildung 1). Da
zum Zeitpunkt ihrer Durchfithrung die histolo-
gische Diagnose in der Regel noch aussteht,
kann sie nicht nur auf eine spezielle Tumorenti-
tat oder Gruppe zugeschnitten sein, sondern
muss allen moglichen Differenzialdiagnosen
Rechnung tragen (siehe Kapitel H2 Diagnostik
muskuloskelettaler Malignome). Im Folgenden
wird daher die standardisierte Stufendiagnos-
tik beschrieben, wie sie generell bei Verdacht
auf das Vorliegen eines malignen Knochen-
oder Weichteiltumors durchgefiihrt werden
sollte, auf Besonderheiten beim Chondrosar-
kom wird an den entsprechenden Stellen ein-
gegangen.

Sollte der initiale Verdacht auf ein Chondro-
sarkom oder einen malignen Tumor durch eine
oder mehrere diagnostische Maflnahmen mit
hinreichender Sicherheit ausgerdumt werden
konnen, ist bei addquater Verlaufskontrolle ein
Verzicht auf die Weiterfithrung der Stufendiag-
nostik zulédssig. Bei erneutem Auftreten von
unklaren Symptomen ist die Diagnostik unver-
zliglich fortzusetzen.

Diagnostischer Algorithmus

Ziel aller diagnostischen Bemiithungen bei hin-

reichendem Verdacht auf Vorliegen einer mus-

kuloskelettalen Tumormanifestation ist die

Feststellung des

O (Histologischen) Tumortyps (Typing)

O Differenzierungsgrades des Tumors (histo-
pathologisches Grading)

O Stadiums der Tumorerkrankung (Staging)
nach der TNM-Klassifikation der UICC [3]

Eine nach diesen Kriterien formulierte Diag-
nose wiirde beispielsweise lauten:

Chondrosarkom!
G32T2 N0 MO0 Stadium IT B*
1 Histologischer Tumortyp
2 Histopathologisches Grading
3 TNM-Klassifikation
4 Stadium der Tumorerkrankung

Tumorverdacht

Symptome eines Tumorleidens im Bereich des

muskuloskelettalen Systems konnen sein:

O Schmerzen unklarer Genese

O Schmerzhafte oder auch schmerzlose
Schwellung, Lymphknotenschwellung

O Lokale Entziindungszeichen (Rotung,

Schwellung, Hyperthermie)

Ungewollte Gewichtsabnahme bis zur

Kachexie, reduzierter AZ

Lihmungen

Fraktur ohne addquates Unfallereignis

Nachtschweif3

Blasse

Leistungsknick

O

O00o0oao

Ein Tumorausschluss ist mit hinreichender

Wabhrscheinlichkeit moglich, wenn nach klini-

scher, bildgebender und Labordiagnostik fol-

gende Kriterien erfiillt sind:

0 Keine Raumforderung nachweisbar oder

O Sichtbare Schwellung bzw. nachgewiesene
Raumforderung oder unklare Beschwerden
durch eine nicht-tumordse Erkrankung er-
kldrbar

Basisdiagnostik
B Anamnese

B Allgemeine Anamnese

O Familidre Tumoranamnese

O Hereditire Erkrankungen (z.B. Ekchon-
dromatose, Enchondromatose, Morbus Ol-
lier)

O Chemische Noxen, frithere Strahlenexposi-
tion, Immunsuppression



Chondrosarkom 5

Tumorverdacht

Brust/Weibl. Genitale

Basisdiagnostik:

1. Anamnese

2. Klinische Untersuchung

3. Rontgenuntersuchung, ggf. Sono
4. Labordiagnostik

Tumor mit hinreichender D —
Wahrscheinlichkeit ausgeschlossen;
Diagnostik darf beendet werden.

Spezielle Tumordiagnostik:

5. Lokal: MRT, CT, Angiographie, DSA (PET)

6. Lokoregionir (lokale LK): klinisch,
Sonograpie, evtl. CT oder MRT

7. Extraregional: Untersuchung typischer
Primartumor- und Metastasierungsorgane

< (Lunge, Leber, Nebenniere, Schilddriise,
Mamma, Abdomen, Prostata), verschiedene
Methoden (z. B. CT, Sonographie,
Mammographie)

8. Systemisch: Skelettszintigraphie, spezielle
Labordiagnostik, (PET)

Urogenitaltrakt

+—
>
S
I

Tumor nicht ausgeschlossen
oder
sicherer Tumor

Biopsie -~
Malignitat sicher ausgeschlossen ﬁ
(soweit Biopsie reprisentativ, 3]
sonst ggf. Re-Biopsie) v
< Maligner Tumor gesichert S
(histologisch) =
(]
=
(]
(=)
(S
X
4
Metastase eines Primérer maligner Kochen- oder
extramuskuloskelettalen Knochen- oder Weichteilmanifestation
Primédrtumors Weichteiltumor einer Himoblastose

ZNS

Abbildung 1. Standardisierte Stufendiagnostik bei Verdacht auf maligne Tumorerkrankung an den Bewe-

gungsorganen.
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Allgemeines Leistungsvermogen (Leis-
tungsknick?)
Zu- oder Abnahme des Korpergewichtes

Fieber, Schiittelfrost, Nachtschweil3

Spezielle Anamnese

Lokalisation, Progredienz und zeitlicher
Verlauf einer Schwellung

Roétung, Uberwdrmung

Subtile Schmerzanamnese (Wann treten im
Tagesverlauf Schmerzen auf?)

Funktionelle Beeintréachtigung

Klinische Untersuchung

Inspektion

Inspektion des entkleideten Patienten
Lokalisation und Ausdehnung einer Schwel-
lung, Beziehung zu anatomischen Nachbar-
strukturen

Entziindungszeichen, Hautverfiarbung, Re-
traktionsphdnomene (Apfelsinenhaut)
Muskelhypo- oder -atrophie

Palpation

Tumorausdehnung und -konsistenz
Beziehung zu Haut und tieferen Gewebe-
schichten (verschieblich oder fixiert)
Druck- oder Bewegungsschmerz

Palpation der Lymphknoten (submandibu-
lar, supraklavikular, axilldr, inguinal, popli-
teal), subtile Untersuchung der lokoregio-
niren Lymphknoten

Palpation der Mammae

Palpation der Schilddriise

Palpation des Abdomens und der Nierenla-
ger

Rektal-digitale Untersuchung
Untersuchung der Genitalien

Perkussion/Auskultation
Perkussion und Auskultation der Lungen

Funktionspriifung der betroffenen
Extremitit oder Region
Gelenkbeweglichkeit nach Neutral-Null-
Methode

Sensomotorik und Durchblutung
Umfangsmessung

Oooooom.

Bildgebende Diagnostik
Rontgenuntersuchung im Bereich der Tu-
morlokalisation (mindestens zwei Ebenen,
besitzt fiir Artdiagnose nach wie vor hohen
Stellenwert, ein Chondrosarkom zeigt typi-
scherweise eine wolkige blasenartige Auf-
treibung des Knochens sowie zentrale Ver-
kalkungen)

Sonographie des Tumors (besonders bei dif-
ferenzialdiagnostischem  Verdacht  auf
Weichteiltumor)

Labordiagnostik

Blutbild

BSR

CRP

Elektrolyte (Ausschluss Hyperkalzimie)
Alkalische Phosphatase (AP) sowie kno-
chenspezifische AP: bei osteolytischen Pro-
zessen erhoht

Prostataspezifisches Antigen (PSA): erhoht
bei Prostata-Ca

Saure Phosphatase (SP): erhoht bei Prosta-
ta-Ca

Harnsiure (HS): erhoht bei hohem Zellum-
satz, z. B. bei Himoblastosen

Eisen: bei Tumoren erniedrigt
Gesamteiweif3: bei konsumierenden Prozes-
sen erniedrigt

Eiweilelektrophorese, Immunfixation
Urinstatus: Paraproteine — Hinweis auf Plas-
mozytom

Spezielle Tumordiagnostik

Lokale Diagnostik

(= apparative Untersuchung des lokalen
Tumors)

Magnetresonanztomographie  (Untersu-

chungsgang mit T1- und T2-Wichtung sowie
T1-Wichtung mit Gadolinium, hervorragen-
de Darstellung der Weichteile, Abkldrung
der lokalen Tumorausdehnung und der Be-
ziehung zu Nachbarstrukturen, z. B. zu den
GefiBen und Nerven; bei chondroiden Tu-
moren typisches Pfeffer-und-Salz-Muster;
bei Verdacht auf einen malignen Knochen-
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tumor stets Bildgebung des gesamten Kno-
chens zum Ausschluss von Skip-Metastasen)
Computertomographie (von Vorteil bei der
Darstellung der kortikalen Knochenstruk-
turen)

Positronenemissionstomographie ~ (PET)
(Wertigkeit allerdings noch nicht ausrei-
chend validiert)

Digitale Subtraktionsangiographie (DSA)
bzw. Angiographie zur Darstellung der Tu-
morgefiBe (diagnostischer Stellenwert ge-
ring, von groBerer Bedeutung sind diese
Methoden im Rahmen der pridoperativen
Tumorembolisation, beim Chondrosarkom
nicht relevant)

Lokoregionire Diagnostik

(Suche nach Lymphknotenmetastasen im
Abstromgebiet, letztere treten bei musku-
loskelettalen Primédrtumoren selten auf)
Sonographie

Gegebenenfalls Computertomographie
Gegebenenfalls Magnetresonanztomogra-
phie

Extraregionire Diagnostik

(= apparative Untersuchung tumorrelevan-

ter Organe)

Manifestationsorte von Metastasen: in ers-

ter Linie Lunge, Leber und Nebennieren

Manifestationsorte von Primédrtumoren:

Mamma, Lunge, Schilddriise, Prostata, Nie-

re

— Rontgen-Thorax und Thorax-CT

— Abdomen- und Nephrosonographie, bei
suspekten Befunden Abdominal-CT

— Mammographie

— Sonographie der Schilddriise, gegebe-
nenfalls Schilddriisenszintigraphie

— Endoskopische Diagnostik (Gastro-,
Kolo-, Rekto-, Zysto- oder Kolposkopie)

Systemische Diagnostik
(Ausbreitungsdiagnostik)
Skelettszintigraphie  (3-Phasen-Szintigra-
phie)

O Positronenemissionstomographie ~ (PET)
(Wertigkeit noch nicht ausreichend vali-
diert)

O Spezielle Tumorlabordiagnostik:

— Immunelektrophorese: bei Nachweis
monoklonaler Antikérper Hinweis auf
Plasmozytom

— Hémoccult-Test

— Tumormarker (z. B. NSE = Neuron-spe-
zifische Enolase beim Ewing-Sarkom)

Tumormarker haben bei malignen Primirtu-
moren der Bewegungsorgane einen relativ ge-
ringen diagnostischen Wert. Ein Beitrag zur
Artdiagnostik ist mangels spezifischer Tumor-
marker kaum moglich. Groere Bedeutung ha-
ben die Marker fiir die Verlaufsbeurteilung
(z. B.NSE beim Ewing-Sarkom).

Biopsie

Besteht nach Abschluss der oben genannten
nicht-invasiven Diagnostik weiterhin Tumor-
verdacht oder Unklarheit iiber Art und Digni-
tat eines Tumors, ist die histopathologische Un-
tersuchung einer Gewebeprobe in jedem Falle
angezeigt. Das Ziel der Biopsie besteht darin,
eine qualitativ und quantitativ ausreichende
Menge représentativen Tumorgewebes zu ge-
winnen, ohne die nachfolgende Therapie nega-
tiv zu beeinflussen. Zu beachten ist die hohe
Potenz des Chondrosarkoms, Impfmetastasen
im Operationsgebiet zu setzen. Auf die Beur-
teilung ausgedehnter kérperstammnaher knor-
pelbildender Tumoren wurde bereits hingewie-
sen. Empfehlenswert ist die Durchfithrung der
Biopsie in der definitiv behandelnden Klinik.

B Grundregeln der Biopsietechnik

0 Entnahme der Probe bei Tumoren im Extre-
mitdtenbereich soweit distal wie méglich

O Wahl des Zugangs in der Schnittfithrung der
wahrscheinlichen Definitiv-OP

O Direkter Zugang zum Tumor (kiirzester
Weg) ist zu bevorzugen, wobei die spiter
notwendige Entfernung des Biopsiekanals
in toto mit dem Tumorresektat berticksich-
tigt werden muss
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O Keine Ausdehnung auf subtotale Tumor-
exstirpation

0 Keine Eroffnung zusitzlicher Komparti-
mente oder Gelenke

0 Keine Kontamination von GefaB3-Nerven-
Stréngen

O Drainageausleitung aus der Wunde oder in
unmittelbarer Ndhe des Wundwinkels

O Atraumatische Operationstechnik (z. B. In-
trakutannaht) und subtile Blutstillung

O Ausreichende Gewebemenge (mindestens
ein Kubikzentimeter)

O Meidung von Quetschung oder sonstiger
Zerstorung des Gewebeverbandes

0 Entnommene Gewebeprobe muss repri-
sentativ sein (vitales Gewebe aus der Tu-
morrandzone), im Zweifelsfall Schnell-
schnittuntersuchung zur Priifung, ob
Biopsiematerial vitale Tumoranteile enthalt

B Technik der Biopsie
B Geschlossene Verfahren

Nadelbiopsie und Feinnadelaspirations-

biopsie kommen bei Verdacht auf einen ma-

lignen knorpelbildenden Tumor aufgrund
der Inhomogenitét nicht in Betracht.
B Offene Verfahren

— Inzisionsbiopsie: partielle operative Frei-
legung des Tumors und Entnahme einer
ausreichenden Gewebeprobe (wenn
moglich Knochen- und Weichgewebe),
makroskopische Beurteilung des Tumor-
gewebes moglich, beziiglich der Sicher-
heit der histologischen Diagnose den
vorgenannten Methoden {iiberlegen, da-
her noch immer Methode der Wahl (am
Knochen gegebenenfalls Einsatz von
Stanzen)

- Die Exzisionsbiopsie (komplette Tumor-
entfernung) kommt ausnahmsweise bei
Verdacht auf Malignisierung eines klei-
neren Osteochondroms in Betracht.

Bei der Einsendung der Priparate ist Folgen-
des zu beachten:

0 Korrekte Beschriftung der Préparate

O Mitteilung wichtiger klinischer Angaben

0 Ubersendung bildgebender Befunde (Ront-
gen-, MRT- und/oder CT-Filme)

O In der Regel Fixierung der Préparate in
4 %igem Formaldehyd und/oder unverziig-
liche Einsendung unfixierter Praparate

Die histologische Beurteilung setzt spezielle
Erfahrung auf dem Gebiet der relativ seltenen
und gleichzeitig morphologisch stark differie-
renden Knochen- und Weichteiltumoren vo-
raus. Eine Zweitbegutachtung durch einen Re-
ferenzpathologen ist hdufig empfehlenswert.

Hinweis:

Es muss an dieser Stelle ausdriicklich hervor-
gehoben werden, dass Diagnosestellung und
Therapie beim Chondrosarkom nicht nur von
der histologischen Diagnose, sondern in beson-
derem Mal3e auch von der Lokalisation sowie
dem klinischen und radiologischen Verlauf ab-
héngen.

Differenzialdiagnosen

O Gutartiger knorpelbildender Tumor (En-
chondrom)

Andere primire Knochentumoren (Osteo-
sarkom, Ewing-Sarkom etc.)

Entziindliche Prozesse

Tumorsimulierende Weichteilverdnderungen
Knochenmetastasen

Lymphome bzw. leukdmische Infiltrate
Plasmozytominfiltrate

O

O00o0oao

H5.10 Therapie

Beim Chondrosarkom stellt die operative Tu-
morresektion das wichtigste Therapieprinzip
dar.

Ziele

Der Therapieansatz — kurativ oder palliativ —
ergibt sich aus dem Stadium des Tumorleidens.
Bei lokalisiertem Tumorleiden im Extremité-
tenbereich ist ein kurativer Therapieansatz ge-
geben. Hierbei besitzt die Lebenserhaltung
oberste Prioritédt. Extremitédtenerhaltende Ein-
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griffe sind in vielen Fillen moglich, die onkolo-
gische Qualitit (= Radikalitit) des operativen
Eingriffes besitzt jedoch Vorrang gegeniiber
dem Funktionserhalt. Bei generalisiertem Tu-
morleiden (Fernmetastasen), Primirtumorsitz
am Korperstamm und/oder inoperablem Pri-
méartumor ist meistens nur eine palliative The-
rapie angezeigt bzw. moglich. Dabei steht die
Wahrung der Lebensqualitit (Schmerzlinde-
rung, Funktionserhalt) im Vordergrund. Abla-
tive operative Eingriffe sind in diesen Fallen
nur selten indiziert.

Operative Therapie

Allgemeine Indikationskriterien

O Grundvoraussetzung ist die gesicherte Di-
agnose eines Chondrosarkoms, wobei der
histologische Befund im Zusammenhang
mit dem klinischen und rontgenologischen
Befund gewertet werden muss.

O Bei kurativem Therapieansatz (lokalisiertes
Tumorleiden) ist die Operationsindikation
bei Operabilitédt des Tumors gegeben.

O Bei palliativem Therapieansatz (generali-
siertes Tumorleiden) ist die Operationsindi-
kation abhingig von der Gesamtsituation
des Patienten (gegebenenfalls Tumormas-
senreduktion, im Einzelfall Resektion von
Metastasen, Therapie und Prophylaxe von
Komplikationen).

Onkologische Qualitit operativer Eingriffe

[2]

O Intraldsionale Resektion: Tumor intraopera-
tiv erdffnet und/oder makroskopischer Tu-
morrest verblieben (bei G1-Chondrosarko-
men zulissig)

O Marginale Resektion: En-bloc-Resektion
des nicht-erdffneten Tumors, jedoch tangiert
die Resektionslinie die Pseudokapsel

O Weite Resektion: Tumor, Pseudokapsel,
Biopsienarbe und -kanal werden mit ausrei-
chendem Sicherheitsabstand (am Knochen
betrigt dieser 5 cm) en bloc entfernt, jedoch
nicht das tumortragende Kompartiment
(Beispiel: transmedullidre Amputation)

O Radikale Resektion: Entfernung des Tu-
mors mit tumortragendem Kompartiment,
Biopsienarbe und -kanal

Operative Therapie unter Beriicksichtigung
des Tumorstadiums

O Stadium I (G1, hochdifferenziertes Chon-

drosarkom):
Als onkologischer Ausnahmefall ist die in-
traldsionale Exkochleation, gegebenenfalls
mit lokalen adjuvanten MaBnahmen (z. B.
Kryotherapie), zuldssig.

O Stadium II (nicht-metastasierendes méaBig
oder entdifferenziertes Chondrosarkom):
Weite oder radikale Tumorresektion nach
Enneking [2]

O Stadium III (metastasierendes Chondrosar-

kom):
Weite oder radikale Tumorresektion und
Resektion der Metastasen (iiberwiegend
pulmonal), soweit dies moglich ist, im Ein-
zelfall gegebenenfalls Nachbestrahlung und
gegebenenfalls Chemotherapie

Operationsverfahren

O Weite Resektion
O Selten: radikale Resektion

Eine gegebenenfalls notwendige Defektrekon-

struktion erfolgt zum Beispiel durch:

O Tumorendoprothesen (einschlieBlich Be-
ckenteilersatz bei innerer Hemipelvekto-
mie)

O Autologe Knochentransplatation (z. B. Fi-
bula pro Humero)

O Allogene Knochentransplantation (Allo-
graft, Composite-Graft).

Alternativ (besonders bei Rezidiven) kommen
ablative Operationsverfahren in Betracht, wel-
che in Abhingigkeit von den Kompartiment-
grenzen als weite oder radikale Eingriffe zu
werten sind:

0 Amputation

Exartikulation

(AuBere) Hemipelvektomie
Schultergiirtelresektion
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Eine Mittelstellung zwischen extremitétener-
haltenden und ablativen Operationsverfahren
nehmen die verschiedenen Techniken der Um-
drehplastik ein.

Planung und Vorbereitung

Voraussetzungen fiir die Durchfithrung der

Operation sind:

O Abgeschlossene  Tumordiagnostik  ein-
schlieBlich histologischer Sicherung der Di-
agnose

0 OP-Féhigkeit des Patienten

Operabilitdt des Primédrtumors

O Onkochirurgische Erfahrung des Opera-
teurs

[}

Kontraindikationen

0 Unvollstindige Diagnostik
0 Fehlende OP-Féhigkeit des Patienten

Allgemeine Komplikationen

Waundheilungsstérung
Infektion
GefiB-Nerven-Lision
Venenthrombose
Lungenembolie

Oooooao

Spezielle Komplikationen

O Lokalrezidiv

Spezielle Folgen

0 Direkte und indirekte Funktionsstérungen
(z. B. muskuldr, artikuldr, neurogen)

Postoperative Nachbehandlung

O Physiotherapie
O Gegebenenfalls Versorgung mit Orthesen,
Prothesen

Nicht-operative (adjuvante) Therapie
Strahlentherapie

Chondrosarkome sind kaum strahlensensibel.
Eine Strahlentherapie ist deshalb nur im Ein-
zelfall bei Inoperabilitit, Resttumor (R1- oder
R2-Resektion) und palliativem Therapieansatz
Zu erwégen.

Chemotherapie

Die Wirksamkeit der adjuvanten Chemothera-
pie ist bisher nicht sicher nachgewiesen. Bei
G3-Chondrosarkomen, welche gewdhnlich
eine hohe Metastasierungsrate aufweisen,
erscheint der Einsatz der Chemotherapie sinn-
voll [1]. Dies betrifft in erster Linie das entdif-
ferenzierte und mesenchymale Chondrosar-
kom. Der wissenschaftliche Nachweis der
Wirksamkeit steht jedoch noch aus.

H5.11 Tumornachsorge -
Kontrolluntersuchungen

Empfehlungen:

0O Im Jahr 1 und 2: alle drei Monate klinische
Untersuchung, lokale Rontgenkontrolle,
Labor, Thorax-CT, Ganzkorper-Skelettszin-
tigraphie; alle sechs Monate lokales MRT

O Im Jahr 3 bis 5: alle sechs Monate klinische
Untersuchung, lokale Rontgenkontrolle,
Labor, Thorax-CT, Ganzkorper-Skelettszin-
tigraphie; alle zwolf Monate lokales MRT

O Ab Jahr 6: alle zwolf Monate klinische Un-
tersuchung, lokale Rontgenkontrolle, La-
bor, Rontgen-Thorax, im Zweifelsfall Ganz-
korper-Skelettszintigraphie und lokales
MRT

H5.12 Aufklarung

O Aufkldrung tiber Heilungschancen in Ab-
hingigkeit vom Stadium

O Art und Dauer der Therapie, mogliche
Komplikationen

O Aufkldrung tiber mogliche Amputation bei
Auftreten schwerwiegender Komplikatio-
nen
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H5.13 Stufenschema
Therapeutisches Vorgehen

Stufe 1 (ambulant): nicht-invasive Tumordi-
agnostik, Nachsorge

Stufe2 (ambulant/stationér): invasive und
nicht-invasive Tumordiagnostik

Stufe 3 (stationir): operative Therapie

H5.14 Natiirlicher Verlauf

Unbehandelt Tumorprogression (in der Regel
relativ langsam), keine Spontanheilung

H5.15 Prognose

Ungiinstige prognostische Faktoren sind ab-
nehmender Differenzierungsgrad, zunehmen-
de TumorgroBe und die Primartumorlokalisati-
on am Korperstamm. Entdifferenzierte und
mesenchymale Chondrosarkome besitzen eine
schlechtere Prognose im Vergleich zum kon-
ventionellen Chondrosarkom. Assenmacher et
al. [1] geben die 10-Jahres-Uberlebensrate in
Abhingigkeit vom Differenzierungsgrad des
Tumors wie folgt an:

G1:40-80 %

G2:40-60 %

G3:15-35 %

H5.16 Priavention

O Meidung unnétiger Strahlenexposition

O Engmaschige klinische und gegebenenfalls
radiologische Kontrolle von Risikopatien-
ten (z. B. Enchondromatose, Morbus Ollier)

Verfahren der Konsensbildung

H5.17 Perspektiven

0 Eventuell Therapieoptimierung durch adju-
vante Chemotherapie beim schlecht bzw.
entdifferenzierten sowie beim mesenchy-
malen Chondrosarkom moglich

O Optimierung der Tumornachsorge (z.B.
durch PET)
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