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Zusammenfassung: Die Diagnostik und Therapie  
benigner und maligner Tumoren des Bewegungsappa-

rats stellen Orthopäden und Unfallchirurgen häufig vor gro-
ße Herausforderungen, aber auch Ärzte weiterer Fachdiszipli-
nen wie Radiologen, Allgemeinmediziner und nicht zuletzt 
auch Pathologen. Die knorpelbildenden Tumoren sind sei-
tens ihrer klinischen Erscheinungsform als auch der Bild-
gebung eine sehr heterogene Gruppe primärer Knochentu-
moren. Betroffen sind sowohl junge als auch ältere Patien-
ten, wobei die Mehrzahl der Malignome bevorzugt um das 
6. Lebensjahrzehnt anzutreffen ist. Benigne Varianten wie 
das Enchondrom oder das Osteochondrom sind die häufigs-
ten Vertreter dieser Gruppe und werden regelhaft als Zufalls-
befunde diagnostiziert. Die Herausforderung für den Be-
handler liegt insbesondere in der Schwierigkeit der Abgren-
zung der gutartigen Tumoren von den Malignomen. 
Neben den Ergebnissen einer selektiven Literaturrecherche 
werden die eigenen Erfahrungen in diesem Beitrag einge-
bracht, um die aktuellen Erkenntnisse auf dem Gebiet der  
Diagnostik und Therapie der chondrogenen Tumoren auf-
zuzeigen. Das Ziel dieses Beitrags ist es, die klinisch, radio-
logisch und nicht zuletzt pathologisch heterogene Gruppe 
der Knorpeltumoren zu systematisieren. Denn nur derjenige, 
der die häufigsten chondroiden Tumoren kennt und hin-
sichtlich ihres Agressivitätspotenzials voneinander abgrenzen 
kann, wird die richtigen diagnostischen und therapeutischen 
Maßnahmen zeitgerecht treffen können. 

Schlüsselwörter: Knorpeltumoren, Enchondrom,  
Osteochondrom, atypischer chondrogener Tumor,  
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Summary: Diagnostic and therapy of benign and malignant 
tumours of the musculoskeletal system are a challenge for 
orthopedic surgeons as well as for other subspecialists such 
as radiologists and pathologists. Tumours of cartilaginous 
origin are highly heterogeneous in terms of their clinical  
behavior and radiological appearance. Regarding to their 
incidence, patients of every age group are affected, though 
malignant variants appear more likely in patients above the 
age of 60 years.
Benign tumours like the enchondroma or the osteochondro-
ma, the most common types of cartilage tumours, are most 
frequently accidental findings. The particular challenge in 
the diagnosis and treatment of these tumours is the differ-
entiation between benign and malignant variants. 
In this article, the results of a selective literature research and 
the author´s clinical experience in the field of cartilage bone 
tumours are presented to highlight the up-to-date thera-
peutic approaches in these tumours entities. A systematic 
categorization of this heterogeneous group of tumours in 
terms of clinical behavior, histopathological and radiological 
appearance is decisive to be able to differentiate between 
these tumours and thus being able to take therapeutic 
measures timely and efficiently. 

Keywords: chondroid tumours, enchondroma, osteochondroma, 
atypical chondroid tumour, leave me alone lesion,  
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Einleitung

Knorpelbildende Tumoren sind ins-
gesamt selten. Die maligne Variante, das 
Chondrosarkom, ist mit einer Inzidenz 
von ca. 3–5 Fällen pro Millionen Ein-
wohner einer der häufigsten primär ma-
lignen Knochentumoren, welche jedoch 
in der Gesamtheit der Malignom-Neu-
erkrankungen nur eine untergeordnete 
Rolle spielen [1]. Die Inzidenz der gut-
artigen Knorpeltumoren ist aufgrund 
fehlender repräsentativer Daten nur sehr 
schwierig abzuschätzen, liegt jedoch 
deutlich über derjenigen der Chondro-
sarkome. Die Knorpeltumoren zeichnen 
sich durch eine große Vielzahl unter-
schiedlicher klinischer, radiologischer 
und histologischer Erscheinungsformen 
aus [2, 3]. In der nativ radiologischen 
Bildgebung ist die gesamte Bandbreite 
der Knochen-Destruktionsmuster der 
Lodwick-Klassifikation [4] vertreten. So 
finden sich bei den Stadium-I-Tumoren 
wie dem Enchondrom vorwiegend Lod-
wick-1A-Destruktionen. IB/C-Läsionen 
sind bei Stadium-II-Tumoren (z.B. Chon-
dromyxoidfibrom) anzutreffen, wobei 
Lodwick-III-Läsionen mit Mottenfraß 
und/oder permeativ imponierendem 
Wachstum meist mit den Chondrosar-
komen assoziiert sind [1]. Matrixverkal-
kungen kommen regelhaft zur Darstel-
lung und sind je nach Entität und Dig-
nität unterschiedlich konfiguriert. Die 
MRT ist ein wichtiges diagnostisches In-
strument in der Entitäts- und Dignitäts-
einschätzung dieser Tumoren. Die korti-
kale Destruktion ist ebenso wie ein peri-
fokales Ödem in der MRT-Bildgebung 
Zeichen einer erhöhten biologischen Ak-
tivität des Tumors und kann auf das Vor-
liegen eines Chondrosarkoms deuten. 
Die Gemeinsamkeit der Knorpeltumo-
ren hinsichtlich ihres histologischen Er-
scheinungsbilds ist das Vorhandensein 
von Knorpelzellen und einer chondroi-
den Matrix. Jedoch zeigt dieses Bild in-
nerhalb der Gruppe eine große Varianz 
auf. Das Vorliegen von Mitosen, von 
Zell atypien und/oder Zellkernverände-
rungen, die Zunahme der Zelldichte in 
der Tumormatrix oder auch die Destruk-
tion der Spongiosa bälkchen sind his-
tologische Malignitätskriterien. Eine 
eindeutige Dignitätseinteilung wird zum 
Teil jedoch durch fließende Übergänge, 
speziell zwischen dem benignen En-
chondrom und dem atypischen chon-
drogenen Tumor, erschwert. 

Neben den primären Chondrosar-
komen sind regelmäßig sekundäre Ent-
artungen von initial benignen Knorpel-
tumoren zu beobachten. Insbesondere 
Patienten mit speziellen Syndromen 
wie dem M. Ollier oder der multiplen 
Exostosenerkrankung sind hiervon be-
troffen.

Seitens der Therapie kommt die ge-
samte therapeutische Bandbreite zum 
Einsatz: von einem konservativen, ab-
wartenden Therapieansatz über die ver-
schieden Varianten der chirurgischen 
Tumorresektion, der multimodalen 
Chemotherapie sowie in Sonderfällen 
die lokale Radiotherapie.

Einteilung/Charakteristika 
einzelner Entitäten 

Die einzelnen Entitäten der Knorpeltu-
moren zeichnen sich durch eine Viel-
zahl unterschiedlicher klinischer, his-
topathologischer als auch bildmorpho-
logischer Erscheinungsformen aus. Es ist 
daher essenziell, zunächst ein Verständ-
nis für die wesentlichen Charakteristika 
der einzelnen Tumorentitäten zu erlan-
gen, um basierend hierauf die richtigen 
klinisch/therapeutischen Schlussfolge-
rungen ziehen zu können. 

Die chondrogenen Knochentumo-
ren werden eingeteilt in benigne, inter-
mediär maligne und maligne Varianten:

Zu den Knorpeltumoren zählen: 
1. Enchondrom (Chondrom)
2. Osteochondrom (kartilaginäre Exo-

stose)
3. Chondromyxoidfibrom 
4. Chondroblastom. Das Chondrosar-

kom wird eingeteilt in:
a) atypischer chondrogener Tumor 
   (Synonym: Chondrosarkom G I) 
b)   Chondrosarkom Grad II-III
c)   dedifferenziertes Chondrosarkom 
d) mesenchymales Chondrosarkom 
e)  Klarzellchondrosarkom
f) extraskelettales Chondrosarkom.
Hiervon abgegrenzt werden die se-

kundären Chondrosarkome, welche auf 
der Basis eines gutartigen Knorpeltu-
mors entstehen.

Laut der aktuellen WHO-Klassifika-
tion aus dem Jahre 2013 werden das En-
chondrom und das Osteochondrom 
eindeutig als benigne eingestuft. Das 
Chondromyxoidfibrom und der atypi-
sche chondrogene Tumor gelten als lo-
kal aggressiv, das Chondroblastom als 

selten (< 2 %) metastasierend und wer-
den daher mit einer intermediären Dig-
nität klassifiziert. Sie liegen daher hin-
sichtlich ihrer Klinik und Prognose zwi-
schen den benignen Tumoren und dem 
Chondrosarkom.

Die benignen Knorpeltumoren: Das 
Enchondrom und das Osteochondrom 
sind zugleich die häufigsten Vertreter in 
der Gruppe der chondroiden Tumoren. 
Ihre Inzidenz ist jedoch nicht sicher ab-
zuschätzen aufgrund der Tatsache, dass 
sie häufig als Zufallsbefunde diagnosti-
ziert werden und die Diagnosestellung 
meist keine chirurgische Therapie nach 
sich zieht. In radiologischen Studien 
werden in bis zu 3 % der Patienten inzi-
dentiell diagnostizierte Enchondromen 
beschrieben [5, 6]. Es ist daher von einer 
hohen Dunkelziffer auszugehen. Daten 
aus Knochentumorregistern [7] bezif-
fern den Anteil der Echondrome bei 
23 % und den der Osteochondrome bei 
48 % der chirurgisch therapierten Knor-
peltumoren. 

Im Gegensatz zum Enchondrom, 
welches in der Regel klinisch inapparent 
ist, werden die Osteochondrome auf-
grund ihrer Klinik häufig schon im Kin-
des und Jugendalter diagnostiziert und 
einer chirurgischen Therapie (Abtra-
gung) zugeführt. 

Beide Entitäten lassen sich in der 
Bildgebung gut darstellen und sind, in 
Zusammenspiel mit der Klinik, meist 
ohne histologische Verifizierung sicher 
zu diagnostizieren. 

Das Enchondrom ist ein medullär 
gelegener Tumor aus reifzelligem Knor-
pelgewebe in den metaphysären Ab-
schnitten der Röhrenknochen. Über-
sichtsradiologisch treten diese Tumoren 
meist als Lodwick-IA-Läsion mit häufig 
grobscholligen Matrixverkalkungen in 
Erscheinung. In der CT-Bildgebung (bes-
ser als in der Röntgenübersicht) wird 
zum Teil eine endostale Kompakta-Auf-
treibung (Scalloping) beobachtet [8]. Ex-
pansive Knochenauftreibungen (Lod-
wick 1B) werden insbesondere bei Befall 
der kurzen Röhrenknochen des Hand-
skeletts beschrieben und können trotz 
benignem Befund zu pathologischen 
Frakturen führen. Hierauf basierende se-
kundäre Knochendeformitäten sind 
meist Syndrom-assoziiert (M. Ollier, 
Maffucci-Syndrom) und gehen dann 
mit einem multifokalen Auftreten der 
Enchondrome einher. Histologisch ist 
das Enchondrom geprägt durch das Vor-
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liegen reifzelliger Knorpelzellen, welche 
als Zellinseln von bis zu 1 cm Durchmes-
ser im Markraum liegen, keine Zella-
typien aufweisen und die Spongios-
abälkchenstruktur respektieren. 

Das Osteochondrom ist ebenfalls 
klassisch metaphysär in der Nähe der 
großen Wachstumsfugen lokalisiert. 
Hier sind das distale Femur, die pro-
ximale Tibia und das Becken die Präde-
lektionsstellen. Begründet liegt dies in 
ihrer postulierten Herkunft als ver-
sprengte Wachstumskeime der Wachs-
tumsfugen [9]. Die entweder breitbasig 
(sessil) oder gestielt aus dem Markraum 
hervorgehenden Läsionen lassen sich 
im konventionellen Röntgenbild in 2 
Ebenen eindeutig durch den kontinuier-
lichen Übergang der Spongiosabälck-
chenstruktur in die knöcherne Tumor-
basis diagnostizieren. Diese Konfigurati-
on ist pathogonomisch für das Osteo-
chondrom. Der Überzug der knöcher-
nen Basis mit hyalinem Knorpel kann 
gut in der MRT (speziell in der D3W- und 
FL2D-Wichtung) beurteilt werden. 
Knorpelkappendicken von bis zu 2 cm 
gelten als noch normwertig. Das dem 
Längenwachstum synchrone Wachs-
tum der Osteochondrome sistiert mit 
Verschluss der Wachstumsfugen. Bei der 
multiplen Form der sogenannten Exo-
stosenerkrankung (autosomal-domina-
ter Erbgang) besteht bereits im frühen 
Kindesalter regelmäßig die Indikation 
zur Abtragung einzelner Osteochondro-
me, um einem Fehlwachstum der Extre-
mitäten vorzubeugen. Bei diesen Patien-
ten sind regelmäßige klinische Verlaufs-
kontrollen angezeigt, um Achsdeviatio-
nen der Röhrenknochen rechtzeitig zu 
diagnostizieren und ihnen entgegen-
zusteuern (Abb. 1). 

Weitere Vertreter aus der Gruppe der 
Knorpeltumoren sind das Chondroblas-
tom und das Chondromyxoidfibrom. 
Sie sind beide lokal aggressive Tumoren 
des Stadiums II nach Enneking [10]. Bei-
de Entitäten treten vornehmlich im Kin-
des- und Jugendalter auf. Klassischer-
weise besteht eine Ruhe- und/oder Be-
lastungsschmerzsymptomatik, die dann 
zur weitergehenden diagnostischen Ab-
klärung führt. 

Beim sehr seltenen Chondroblas-
tom (< 1 % der Knochentumoren) steht, 
aufgrund seiner bevorzugt epiphysären 
Lage in den langen Röhrenknochen, 
häufig eine Gelenkschmerzsymptoma-
tik im Vordergrund. Das Chondroblas-

tom weist in der Röntgenbildgebung re-
gelhaft ein osteolytisches Knochende-
struktionsmuster Lodwick IA bis IC auf 
[9]. Unspezifische Matrixverkalkungen 
und Wachstumsfugenbeteiligungen 
werden regelmäßig nachgewiesen. Die 
MRT zeig einen lobulierten Aufbau mit 
niedrigem Signalverhalten in den T2 ge-
wichteten Sequenzen. Klassischerweise 
liegt ein ausgeprägtes perifokales Ödem 
als Zeichen einer Begleitentzündung 
vor, welche aufgrund der Gelenknähe zu 
einem teils erheblichen Gelenkerguss 
führt (Abb. 2a–c). Besonders in den 
STIR-Sequenzen ist dies eindrücklich 
nachzuweisen. Nicht selten zeigen sich 
in der histologischen Aufarbeitung des 
Präparats Anteile einer sekundären AKZ 
(Aneurysmatische Knochenzyste) oder 
auch Riesenzellen [11, 12]. 

Das Chondromyxoidfibrom 
weist histologisch eine teils chondroid, 
teils myxoide Struktur auf. Der Aufbau 
ist läppchenartig mit partiell homoge-
nen Anteilen. Betroffen sind haupt-
sächlich die langen Röhrenknochen der 
unteren Extremität sowie der Talus. 
Röntgenmorphologisch präsentiert 
sich klassischerweise eine glatt berande-
te, ovaläre, teils randsklerosierte, meta-
diaphysär lokalisierte Läsion. Das De-
struktionsmuster entspricht einem Lod-
wick-Grad 1B oder 1C. Matrixverkal-
kungen kommen selten vor und sind 
eher unspezifisch. In der MRT weist der 
Tumor in den mit Kontrastmittel gesät-
tigten Sequenzen eine inhomogene 
Kontrastmittel-Aufnahme auf. Durch 
den meist hohen fibrösen Tumoranteil 
zeigt sich in der T1-Wichtung häufig 
ein muskelisointenses Signalverhalten 
(Abb. 3a–d) [13]. 

Abzugrenzen von diesen Entitäten 
sind die malignen Varianten der Knor-
peltumoren. Das klassische Chondro-
sarkom ist der häufigste Vertreter die-
ser Gruppe. Der Erkrankungsgipfel liegt 
im 5. bis 6. Lebensjahrzehnt und ist mit 
einer Inzidenz von ca. 3/100.000 Ein-
wohnern/Jahr der zweithäufigste primär 
maligne Knochentumor. Prädelektions-
stellen sind das Femur, der Schultergür-
tel (proximaler Humerus/Scapula) und 
das Beckenskelett [1]. Die Chondrosar-
kome zeigen, wie die gesamte Gruppe 
der Knorpeltumoren, ein sehr heteroge-
nes Erscheinungsbild seitens der Klinik, 
der Bildgebung und der Histologie. An-
hand histopathologischer Kriterien (Mi-
toserate, Proliferationsindex, Zellmor-

phologie) und dem hiermit einher-
gehenden biologischen Verhalten des 
jeweiligen Tumors werden 3 Maligni-
tätsgrade (G 1–3) unterteilt. Das soge-
nannte Scallopping (endostale Kortika-
lisarrosion) wird bei jedwedem Maligni-
tätsgrad beobachtet (Abb. 4). Abhängig 
von der Proliferationsaktivität überwie-
gen bei den High-grade-Tumoren die os-
teolytischen Komponenten mit kleine-
ren amorphen Matrixverkalkungen. Die 
low-grade Chondrosarkome weisen auf-
grund des zellarmen, sehr matrixreichen 
Aufbaus ein homogenes Bild in der MRT 
auf [3]. Die höhergradig malignen Tu-
moren gehen mit einem prozentual hö-
heren soliden Tumorzellanteil sowie Ne-
krosearealen einher und präsentieren 
sich daher deutlich inhomogener [14]. 
Die diagnostische Abklärung erfolgt zu-
meist aufgrund einer progredienten 
Schmerzsymptomatik. Neben dem Be-
lastungsschmerz, basierend auf der knö-
chernen Destruktion und der hiermit 
einhergehenden Instabilität, ist die Ru-
heschmerzsymptomatik charakteris-
tisch für Knochensarkome. Der Ruhe-
schmerz ist vermutlich bedingt durch ei-
nen Periostdehnungsschmerz, welcher 
hervorgerufen wird durch das schnelle 
expansive Tumorwachstum. Die Patien-
ten können den Tumor in der Regel gut 
mit einem Fingerzeig lokalisieren. Selbst 
die niedrig malignen atypischen chon-
droiden Tumoren gehen, trotz des lang-
samen Wachstums, erfahrungsgemäß, 
mit einer signifikanten Ruheschmerz-
symptomatik einher. Die palpable 
Weichteilraumforderung bei kortikalem 
Durchbruch oder auch die pathologi-
sche Fraktur sind ebenfalls wichtige kli-
nische Malignitätskriterien. Das Auftre-
ten einer pathologischen Fraktur wird 
mit einem Anteil von bis zu 8 % in grö-
ßeren Serien angegeben [15].

Im klinischen Alltag sind die G-II- 
und G-III-Chondrosarkome anhand der 
histologischen Kriterien gut abgrenzbar 
gegenüber den geringer malignen Vari-
anten. Probleme bereitet hier vielmehr 
die Differenzierung zwischen einem be-
nignem Enchondrom und einem atypi-
schen chondrogenen Tumor (Synonym: 
G1-Chondrosarkom). Diese für die wei-
tere Therapie wichtige Unterscheidung 
kann seitens der Pathologie aufgrund 
der geringen Anzahl an Zellatypien und 
geringen Proliferationsrate selten allei-
nig erfolgen. Bei dieser Frage ist die Sy-
nopsis aus der Histologie, der Bild-
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gebung und der Klinik entscheidend. 
Für die Diagnose eines atypischen chon-
droiden Tumors muss seitens der Klinik 
eine entsprechende Schmerzsymptoma-
tik vorliegen. Die Bildgebung muss zu-
mindest eine kortikale Arrosion (Scal-
lopping) oder einen kortikalen Durch-
bruch aufweisen. Verbunden ist dies 
häufig mit einem perifokalen Ödem in 

den STIR-Sequenzen des MRT, welches 
als indirektes Zeichen einer erhöhten 
biologischen Aktivität der Läsion gedeu-
tet werden kann. Liegen diese Kriterien 
vor, muss in der Gesamtkonstellation 
von einem atypischen chondroiden Tu-
mor ausgegangen werden. Dies gilt auch 
in dem Fall, indem im histopathologi-
schen Befund keine eindeutigen Mali-

Abbildung 1 Projektionsübersicht Achsenbeinstandaufnahme a.p.. 24-jähriger Patient mit 

multipler Exostosenerkrankung. Ausgeprägte Achsdeformitäten beider Beine. Z.n. wachstums-

lenkendem Eingriff (Epiphysiodese mediale distale Tibiae bds.) 

Abbildung 2a–c a) Lauensteinaufnahme 

des rechten Hüftgelenks eines 11-jährigen 

Jungen mit Hüftschmerzsymptomatik. Gut 

abgrenzbar ist die epiphysär gelegene Osteo-

lyse ohne Matrixverkalkungen (Lodwick 1B). 

b) MRT axial STIR-Sequenz: Nachweis eines 

ausgeprägten perifokalen Ödems sowie eines 

großen reaktiven Gelenkergusses. c) Rönt-

genbild Hüfte rechts. a.p.: 3 Jahre postope -

rativ nach Kürettage und Defektauffüllung 

mit Knochenersatz (Actifuse, Baxter). Im zeit-

lichen Verlauf zeigt sich eine vollständige 

 Beschwerdefreiheit des Patienten. Es ergeben 

sich keine Hinweise auf eine Knorpel- oder 

Wachstumsfugenverletzung bei guter Durch-

bauung des Knochendefekts.

a)

b)

c) 
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gnitätskriterien zur Darstellung kom-
men. Ohne die o.g. radiologischen Mali-
gnitätskriterien ist weiterhin von einem 
Enchondrom auszugehen. 

Als Sonderform des klassischen 
Chondrosarkoms ist das dedifferen-
zierte Chondrosarkom von diesem 
abzugrenzen. Analog zu den klassischen 
Chondrosarkomen zeigt dieser Tumor 
ein ähnliches Verteilungsmuster im Ske-
lettsystem, tritt mit einem Erkrankungs-
gipfel im 6. bis 7. Lebensjahrzehnt je-
doch etwas später auf. Die Besonderheit 
und gleichzeitig sein Charakteristikum 
ist der histomorphologische Aufbau die-
ses Tumors. Er ist gekennzeichnet durch 
eine große low-grade Tumorkomponen-
te sowie eine meist kleinere dedifferen-
zierte high-grade Spindelzell-Kom-
ponente. Der histologische Subtyp der 
High-grade-Komponente reicht von Fi-
brosarkomanteilen bis hin zu Osteosar-
komzellanteilen mit pathologischer Os-
teoidbildung [16]. Der zweigeteilte Auf-
bau ist insbesondere in der MRT gut ab-
zugrenzen. Der zelldichtere High-grade-
Anteil präsentiert sich meist als eine von 
dem lobulierten Low-grade-Anteil gut 
zu differenzierende Läsion mit kräftiger, 
häufig inhomogener Kontrastmittelauf-
nahme. 

Das seltene Klarzellchondrosar-
kom (1,6–5 % aller Chondrosarkome) 
ist in der Gruppe der low-grade Chon-
drosarkome einzuordnen. Durch die re-
lativ geringe Proliferationsrate präsen-
tiert es sich in der Röntgenbildgebung 
häufig als eine expansive, teils randskle-
rosierte, glattberandete Osteolyse. Die 
Abgrenzung zu benignen Knochentu-
moren wie dem Osteoblastom ist an-
hand der Bildgebung aufgrund des we-
nig aggressiv wirkenden Wachstums-
muster häufig schwierig. Eine extraske-
lettale Komponente liegt selten vor. 
Histologisch zeigt es ebenfalls einen 
zweigeteilten Aufbau. Neben klassi-
schen Chondrosarkomzellen liegen ge-
schwollene Chondrozyten mit einem 
klaren Zytoplasma vor, wodurch die Ab-
grenzung zu den anderen Chondrosar-
komen erleichtert wird. Als charakteris-
tischer Tumormarker wird eine Erhö-
hung der alkalischen Phosphatase, wel-
che durch die Tumorzellen produziert 
wird, in verschiedenen Studien be-
schrieben [17]. 

Das mesenchymale Chondro-
sarkom (< 9 % aller Chondrosarkome) 
ist als high-grade Sarkom einzuordnen. 

Im Gegensatz zu den anderen high-gra-
de Chondrosarkomen sind hier bevor-
zugt jüngeren Patienten (2. bis 3. Le-
bensdekade) betroffen. Das axiale Ske-
lett und eine extraskelettale Lokalisati-
on in den Weichteilen sind die häufigs-
ten Lokalisationen. Seitens der Histolo-
gie zeigt sich ein zellreicher Tumor mit 
kleinen spindelzellartigen Tumorzellen 
neben Zellnestern aus reifzelligem Knor-
pel. Insbesondere die Abgrenzung ge-
genüber einem Ewing-Sarkom kann sich 
histologisch schwierig gestalten [1]. 

Die Gruppe der sekundären 
Chondrosarkome spielt in der alltäg-
lichen Praxis eine wichtige Rolle. Diese 
Tumoren entstehen zumeist auf dem 
Boden eines gutartigen Knorpeltumors 
wie dem Enchondrom oder dem Osteo-
chondrom. Das allgemeine Entartungs-
risiko für solitär auftretende Enchon-
drome oder Osteochondrome ist als 
sehr gering einzuschätzen und liegt bei 
unter 1 %. Bei Vorliegen einer multiplen 
Exostosenerkrankung oder auch einer 
Enchondromatose beim Morbus Ollier 
steigt das Risiko hingegen deutlich an. 
Beim M. Ollier wird das Risiko der mali-
gnen Transformation eines der Enchon-
dromherde mit bis zu 40 % angegeben 
[18]. Bei Vorliegen einer multiplen Exo-

stosenerkrankung wird dieses Risiko mit 
bis zu 5 % beziffert. Im Gegensatz zu 
den klassischen Chondrosarkomen tre-
ten die sekundären Chondrosarkome 
bei deutlich jüngeren Patienten auf (Al-
tersdurchschnitt um das 30. Lebens-
jahr). Die sekundären Chondrosarko-
me, welche auf dem Boden eines Osteo-
chondroms entstehen, sind zumeist 
(> 90 %) G-I-low-grade oder seltener 
G-II-Tumoren und entstehen nahezu 
ausschließlich im Bereich der Knorpel-
kappe. Stammnahe Osteochondrome 
sind hinsichtlich einer sekundären Ent-
artung besonders gefährdet [19]. Es ist 
daher wichtig, die Patienten darauf hin-
zuweisen, dass diejenigen Osteochon-
drome zeitnah einer Diagnostik zuge-
führt werden müssen, die nach Ab-
schluss des Längenwachstums eine Grö-
ßenprogredienz aufweisen. Die kli-
nische Eigenkontrolle des Patienten ist 
hier ein wesentlicher Bestandteil der 
frühzeitigen Diagnosefindung. Ein MRT 
in knorpelspezifischen Sequenzen 
(D3W, FL2D) zur Beurteilung der Knor-
pelkappe ist dann die Bildgebung der 
Wahl. Sowohl die Knorpelkappendicke 
(cave: > 2 cm) als auch die Konfigurati-
on der Knorpelmatrix (cave: Nekrosen, 
erhöhte Zelldichte) ist hierbei zu be-

Abbildung 3a–d a) Röntgenübersicht Becken a.p. eines 38-jährigen Patienten mit einem 

Chon dromyxoidfibrom der rechten Christa iliaca. Es zeigt sich eine expansive Osteolyse ohne Ma-

trixverkalkung (Lodwick 1b). b) MRT coronar T1-gewichtet: muskelisointenses Signalverhalten.  

c) MRT axial STIR-Sequenz: lobulierter Aufbau mit homogenem Signalverhalten. d) Röntgenbild 

Becken a.p.: Postoperativer Befund: Z.n. Os ilium Teilresektion bei marginaler Tumorresektion. 

a) b)

c) d)
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rücksichtigen. Bei auffälligen Befunden 
sollte eine zeitnahe Biopsie aus der su-
spekten Stelle der Knorpelkappe gewon-
nen werden, um den Befund histopa-
thologisch zu bewerten [20]. 

Sekundäre Chondrosarkome, die 
auf dem Boden einer Enchondromatose 
entstehen, sind dagegen in über 50 % 
G-II- oder G-III-Sarkome [18]. Die zeit-
nahe Diagnostik ist hier ein entschei-
dender Faktor, da diese Tumoren ein we-
sentlich höheres Risiko der Metastasie-
rung beinhalten. Patienten, bei denen 
diese Erkrankung vorliegt, müssen da-
hingehend sensibilisiert werden, dass 
insbesondere eine neu auftretende 
Schmerzsymptomatik (Ruhe- und/oder 
Belastungsschmerz) in einem der betrof-
fenen Knochen oder die Änderung des 
Schmerzcharakters ein wichtiges Signal 
darstellen kann, welches auf eine mali-
gne Transformation hindeutet. Auch 
hier ist eine rasche MRT-Diagnostik und 
bei Bedarf Biopsie zwingend erforder-
lich. Hinsichtlich der Vorsorge hat sich 
aus unserer klinischen Erfahrung die Pa-
tientensensibilisierung als wichtigstes 
Instrument herausgestellt. Eine regel-
mäßige Röntgenkontrolle ist aufgrund 
der hohen kumulativen Strahlendosis 
kein geeignetes Mittel in der letztlich le-
benslang notwendigen Vorsorge. Die 
Durchführung regelmäßiger Ganzkör-

per-MRT mag hier die Problematik der 
Strahlenexposition ausblenden, sollte 
als regelmäßige Kontrolluntersuchung 
jedoch individuellen Fällen vorbehal-
ten sein. In der Primärdiagnostik bei 
vorliegendem Verdacht auf eine multi-
ple Exostosenerkrankung oder einen 
M. Ollier ist die Ganzkörper-MRT je-
doch ein hervorragendes Instrument 
zur Detektion aller vorliegenden Herde 
und zur Erstellung eines Ausgangs-
befunds für sich im Verlauf ergebende 
Kontrolluntersuchungen. 

Therapie/ Behandlungs-
 empfehlungen und Prognose 

Die Behandlungs- und Therapieempfeh-
lungen als auch die Prognose richten 
sich streng nach der zugrundliegenden 
Entität und Dignität des jeweiligen 
Knorpeltumors. 

Unter Berücksichtigung der voran-
gegangenen Darstellungen der einzel-
nen Entitäten, der vorliegenden aktuel-
len Literatur als auch unserer eigenen 
Erfahrung können die folgenden grund-
sätzlichen Empfehlungen gegeben wer-
den. Ein hiervon abweichendes Vor-
gehen kann im Einzelfall gerechtfertigt 
sein. Dieses sollte dann jedoch, ins-
besondere bei Vorliegen eines Mali-

gnoms, in einem Tumorboard eines spe-
zialisierten Zentrums diskutiert werden. 
Speziell die Therapie der Chondrosarko-
me setzt eine große Erfahrung in der Be-
handlung der Knochentumoren voraus, 
sodass diese Tumoren bevorzugt in ent-
sprechenden Zentren therapiert werden 
sollten.

Grundsätzlich bedürfen die meisten 
benignen Knorpeltumoren keiner chi-
rurgischen Therapie. Das Enchondrom, 
welches als Zufallsbefund diagnostiziert 
wird und keine klinische Beschwerde-
symptomatik und keine Malignitätskri-
terien in der Bildgebung aufweist, ist als 
„leave me alone lesion“ zu betrach-
ten. Selbiges gilt für das solitäre klinisch 
und bildgebend unauffällige Osteo-
chondrom. Zu beachten sind bei der 
Erstdiagnose hingegen die gründliche 
Anamneseerhebung (Familienanamne-
se) und die klinische Untersuchung des 
Patienten zum Ausschluss des Vorlie-
gens einer generalisierten Erkrankung. 
Das Vorliegen multipler Osteochondro-
me oder die Diagnose eines M. Olliers 
oder eines Maffucchi-Syndroms darf 
hierbei nicht übersehen werden.

Die prophylaktische Abtragung ei-
nes Osteochondroms sollte insbesonde-
re dann in Erwägung gezogen werden, 
wenn es sich um einen sehr jungen Pa-
tienten handelt und das Osteochon-
drom an ungünstiger Stelle lokalisiert 
ist, sodass bei Wachstum des Osteo-
chondroms mechanische Probleme zu 
erwarten sind. Diese Probleme können 
einerseits Bewegungseinschränkungen 
durch die Lokalisation in Gelenknähe, 
Gefäß-/Nervenkompressionen oder 
auch knöcherne Deformierungen (Abb. 
1) sein. Auch die kosmetische Beein-
trächtigung wirft häufig den Wunsch 
nach Abtragung des Osteochondroms 
auf. Bei der Resektion des Osteochon-
droms ist darauf zu achten, dass dieses 
im Bereich der knöchernen Basis abge-
tragen wird und die Knorpelkappe voll-
ständig mitentfernt wird. Bei Verbleib 
von Knorpelanteilen ist insbesondere 
beim noch wachsenden Patienten von 
einem hohen Lokalrezidivrisiko aus-
zugehen. 

Bei neudiagnostizierten Enchon-
dromen stellt sich die Frage, insbeson-
dere bei Vorliegen einer klinischen Be-
schwerdesymptomatik, ob und in wel-
cher Art und Weise eine chirurgische 
Therapie notwendig ist. Bei fehlenden 
Malignitätskriterien in der Bildgebung, 

Abbildung 4 MRT coronar STIR T 2 proximaler Humerus einer 50-jährigen Patientin mit einem 

G-I-Chondrosarkom. Klassisch lobulierter Aufbau der Tumormatrix mit endostaler Arrosion 

 (Scallopping) und kortikaler Destruktion mit beginnender paraossaler Tumorkomponente. 
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aber bestehender klinischer Beschwer-
desymptomatik, empfehlen wir zu-
nächst die Durchführung einer 3-Mo-
nats-Verlaufskontrolle. Durch dieses 
Vorgehen kann eine Einschätzung hin-
sichtlich der biologischen Aktivität der 
Läsion erfolgen. Die Durchführung ei-
ner Skelettszintigrafie hilft bei dieser 
Fragestellung erfahrungsgemäß kaum 
weiter, da auch unauffällige Enchon-
drome ein zum Teil deutliches Enhan-
cement aufweisen und hierdurch keine 
weitergehende Differenzierung erfol-
gen kann. 

Bei Vorliegen von Malignitätskrite-
rien in der Bildgebung und/oder einer 
eindeutig auf den Tumor zurückzufüh-
renden klinischen Beschwerdesympto-
matik ist eine offene Biopsie indiziert. 
Die Art der Biopsie muss dem jeweiligen 
Befund angepasst werden. So kann bei 
kleinen Läsionen ohne Vorliegen einer 
extraskelettalen Tumorkomponente ei-
ne vollständige Kürettage und Auffül-
lung des Defekts im Sinne einer Resekti-
onsbiopsie indiziert sein (Abb. 5a–c). 
Bei diesem Vorgehen muss jedoch eine 
Kontamination der umliegenden 
Weichteile vermieden und somit ein 
möglichst kleiner Operationszugang 
gewählt werden. Sollte sich dann sei-
tens der histologischen Aufarbeitung 
des Materials kein Anhalt für ein höher-
gradig malignes Chondrosarkom erge-
ben, ist eine weitergehende chirurgi-
sche Therapie zunächst nicht notwen-
dig. Die Therapie der Wahl beim atypi-

schen chondroiden Tumor (G-I-Chon-
drosarkom) ist, zumindest an den lan-
gen Röhrenknochen, die intraläsionale 
Kürettage und Defekt-Auffüllung mit 
Knochenzement [21, 22]. Die Verwen-
dung von zusätzlichen Adjuvanzien 
wie die Kryotherapie oder die Phenol -
applikation nach Kürettage wird in der 
Literatur beschrieben und kann in aus-
gewählten Fällen zur Senkung der Lo-
kalrezidivrate beitragen, bei jedoch er-
höhtem perioperativem Komplikati-
onsrisiko (z.B. Knochenfraktur durch 
Kryotherapie) [23]. Dieses Vorgehen er-
spart dem Patienten einerseits einen 
zweiten Eingriff und andererseits kann 
durch die Vollständigkeit des Tumorge-
webes ein „sampling error“ (fehlerhafte 
Dignitätseinschätzung aufgrund nicht 
repräsentativen Materials) ausgeschlos-
sen werden. 

Bei größeren Tumoren oder dem 
Vorhandensein einer parossalen Tumor-
manifestation sollte zunächst eine offe-
ne Biopsie mit Entnahme repräsentati-
ven Gewebes erfolgen. Das Gewebe 
muss an der Stelle entnommen werden, 
an der in der MRT-Bildgebung ersicht-
liche Auffälligkeiten wie eine kortikale 
Arrosion, ein kortikaler Durchbruch 
oder eine erhöhte Zelldichte vorliegen 
(Abb. 4). Hierdurch wird das Risiko des 
sampling errors der Probe minimiert. Al-
leinige Stanzbiopsien können wir auf-
grund der hierbei gewonnenen geringen 
Gewebemenge bei diesen Tumoren 
nicht empfehlen. 

Bei Tumorlokalisationen außerhalb 
der Röhrenknochen der Extremitäten 
empfehlen wir generell zunächst die 
Durchführung einer Inzisionsbiopsie. 
Im Gegensatz zu den Röhrenknochen 
ist insbesondere bei Beckenlokalisation 
ein intraläsionales Vorgehen selbst bei 
einem atypischen chondrogenen Tu-
mor nicht indiziert. Intraläsionale Re-
sektionen gehen hier mit einem bis zu 
100-%igem Lokalrezidivrisiko einher 
[21]. An diesen Lokalisationen muss da-
her zunächst durch die Biopsie der Dig-
nitätsgrad verifiziert und basierend hie-
rauf das weitere Vorgehen geplant wer-
den. Aufgrund der teilweise erhebli-
chen funktionalen Ausfälle, die mit ei-
ner adäquaten Tumorresektion z.B. bei 
Beckentumoren oder Tumoren der Wir-
belkörper einhergehen, ist hier eine 
sehr differenzierte Aufklärung des Pa-
tienten zwingend. Die Notwendigkeit 
der vollständigen Tumorresektion trotz 
Vorliegens eines Low-grade-Tumors, 
mit 5-Jahres-Überlebensraten von über 
90 % [21, 22], ist häufig schwierig zu 
vermitteln. Rezidivoperationen sind je-
doch mit einem signifikant höheren 
perioperativem Komplikationsrisiko 
behaftet. Auch die Tatsache, dass in bis 
zu 23 % der Rezidive ein Tumor-Switch 
hin zu einem höhergradig malignem 
Chondrosarkom zu beobachten ist, 
muss in diesem Kontext berücksichtigt 
werden [24]. Hervorzuheben ist an die-
ser Stelle nochmals die Tatsache, dass 
ein intraläsionales Vorgehen einzig 

Abbildung 5a–c Aufgrund einer mehrmonatig bestehenden Nacht- und Ruheschmerzsymptomatik wurde die präsentierte Bildgebung bei dieser 

53-jährigen Patientin angefertigt. a) Röntgenübersicht distales Femur a.p.: Es zeigt sich das metaphysär gelegene grobschollig verkalkte Enchon-

drom. b) MRT-STIR-Sequenz coronar: Klassischer lobulierter Aufbau ohne Malignitätskriterien. Aufgrund der eindeutig auf die Läsion fokussierte, 

im Verlauf progrediente Schmerzsymptomatik wurde eine erweiterte Biopsie im Sinne einer Kürettage und Knochenzementauffüllung indiziert.  

c) (Röntgenübersicht a.p.). Im Anschluss war die Patientin beschwerdefrei. Die Histologie erbrachte den Befund eines Enchondroms. 

a) b) c)
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beim atypischen chondroiden Tumor 
eine Therapieoption darstellt. Dies ist 
bei den malignen Knochentumoren ei-
ne absolute Ausnahmesituation. Be-
reits beim Klarzellchondrosarkom ist, 
trotz seines Low-grade-Charakters, an 
jedweder Lokalisation eine weite Tu-
morresektion nach Enneking seitens 
der Lokaltherapie indiziert. Hier ist ein 
intraläsionales Vorgehen selbst an den 
Röhrenknochen obsolet. Lokalrezidiv-
raten von bis zu 60 % und eine Metasta-
sierungsrate von bis zu 33 % werden 
nach inadäquater Lokaltherapie be-
schrieben [25]. 

Für alle Chondrosarkome ab einem 
histologisch verifizierten Dignitätsgrad 
II gilt, dass diese mit einer weiten Seg-
mentresektion therapiert werden. Ein 
inadäquater Resektionsrand ist bei allen 
High-grade-Varianten mit einem signifi-
kant erhöhten Lokalrezidivrisiko ver-
bunden. Das Lokalrezidiv wiederum ist 
ein negativer Prognosefaktor hinsicht-
lich des Gesamtüberlebens [26, 27]. 

Ab einem Malignitätsgrad III, wel-
cher sowohl für das klassische Chondro-
sarkom, das dedifferenzierte Chondro-
sarkom als auch das mesenchymale 
Chondrosarkom zutrifft, ist eine additi-
ve systemische Chemotherapie optio-
naler Bestandteil der Behandlung. Die 
verwendeten Chemotherapien weisen 
jedoch eine große Varianz auf. So exis-
tiert kein einheitliches Chemotherapie-
protokoll für das Chondrosarkom gene-
rell oder einzeln für die jeweiligen Sub-
entitäten. Die mesenchymale Chondro-
sarkome, die eher bei jungen Patienten 
auftreten, werden gehäuft analog dem 
Ewing-Sarkom-Protokoll behandelt. Ba-
sierend auf den guten Ergebnissen der 
EMSOS- Studie (European Musculo-Ske-
letal Oncology Society) hinsichtlich ei-
ner signifikant besseren Überlebens-
prognose in der Chemotherapiegruppe 
im Vergleich zur Beobachtungsgruppe 
empfehlen Frezza et al. bei kurativer In-
dikation eine Chemotherapie mit Do-
xorubicin in Kombination mit Ifosfa-
mid oder Cisplatin [28]. Das klassische 
G-III-Chondrosarkom und das dediffe-
renzierte Chondrosarkom werden regel-
haft gemäß dem Euro-Boos-Protokoll 
therapiert. Insgesamt zeigen vor allem 
die letzten beiden Chondrosarkome je-
doch eine schlechte Chemotherapie-
sensitivität im Vergleich zum Osteosar-
kom oder dem Ewing-Sarkom. Auch 
wenn einzelne kleinere Studien einen 

positiven Effekt einer Chemotherapie 
in Subgruppen aufzeigen, konnte ein 
entscheidender Durchbruch mit den ak-
tuellen Chemotherapeutika bisher 
nicht erzielt werden [27, 29, 30]. Sub-
kollektive der einzelnen Studien zeigen 
jedoch teilweise ein zufriedenstellendes 
histologisches Therapieansprechen, so-
dass die Chemotherapieoption nicht 
von vornherein ausgeschlossen werden 
sollte, sondern individuell in einem in-
terdisziplinären Kontext (Tumorkon-
ferenzbeschluss) diskutiert werden 
muss. Jüngere Patienten zeigen ins-
gesamt eine bessere Prognose und schei-
nen von einer Chemotherapie besser zu 
profitieren. Insgesamt jedoch sind die 
high-grade Chondrosarkome mit einer 
hohen Metastasierungsrate und somit 
mit einer schlechten Gesamtprognose 
(5-Jahres-Überleben: 50–20 %) assozi-
iert [29]. Die dedifferenzierten Chon-
drosarkome haben hierbei die schlech-
teste Gesamtprognose mit einem 5-Jah-
res-Überleben (5JÜ) von unter 20 % 
[30]. Besser ist die Prognose der Mesen-
chymalen Chondrosarkome mit 5JÜ-
Raten von bis zu 79 % [28] bei initial lo-
kalisierter Erkrankung. 

Die chirurgische Therapie (Errei-
chen eines weiten/adäquaten Resekti-
onsrands) ist daher weiterhin die wir-
kungsvollste Therapiemaßnahme und 
der Therapiestandard. Trotz adäquater 
Resektion besteht jedoch im Vergleich 
zu den anderen primären Knochensar-
komen, die ein verbessertes Ansprechen 
auf eine Chemotherapie zeigen, eine 
deutlich erhöhte Lokalrezidivrate von 
bis zu 30 % [31–33]. 

Analog der low-grade Chondrosar-
kome ist bei den lokal aggressiven Tu-
moren, dem Chondroblastom und dem 
Chondromyxoidfibrom, ein intraläsio-
nales Vorgehen durch eine sorgfältige 
Kürettage und Auffüllung des Defekts 
mit einem Knochenersatzstoff (z.B. Tri-
calciumphosphat) Therapie der Wahl. 
Im Gegensatz zu den low-grade Chon-
drosarkomen verzichten wir hierbei je-
doch mittlerweile auf die Verwendung 
von Knochenzement. Unsere Erfahrung 
hat gezeigt, dass die Applikation von 
PMMA keinen Vorteil hinsichtlich der 
Reduktion der Lokalrezidivrate ergibt 
und wir bei den teils jungen Patienten 
hingegen sehr gute Ausheilungsergeb-
nisse mit den Knochenersatzstoffen se-
hen (Abb 2a–c). Diese Ergebnisse wer-
den auch anhand der vorliegenden Lite-

ratur bestätigt. Je nach Zentrum und Er-
fahrung wird auf unterschiedliche intra-
läsionale Verfahren zurückgegriffen, oh-
ne dass sich jedoch ein Verfahren hin-
sichtlich der Lokalkontrolle als über-
legen herausgestellt hat [2, 13, 31]. Ins-
gesamt besteht durch das intraläsionale 
Vorgehen immer die Gefahr des Lokalre-
zidivs, welches studienübergreifend mit 
bis zu 15 % angegeben wird.

Je nach Ausdehnung und Lokalisati-
on kann bei den Chondromyxoidfibro-
men auch eine marginale Resektion des 
Tumors indiziert sein (Abb. 3a–c). Dies 
gilt insbesondere für Tumoren an plat-
ten Knochen wie der Scapula oder der 
Christa ilica, an denen eine suffiziente 
Kürettage insgesamt technisch sehr 
schwierig ist und eine Teilresektion 
kaum negative funktionale Auswirkun-
gen hat. 

Das Risiko der Metastasierung, wel-
ches für das Chondroblastom in Einzel-
fällen beschrieben wurde, sollte gegen-
über dem Patienten erwähnt werden. 
Wir tragen diesem Risiko Rechnung, in-
dem wir bei Primärdiagnose eine Rö-
Thorax-Übersichtsaufnahme anfertigen 
lassen und im Rezidivfall ein Thorax-CT 
fordern. 

Fazit 

Die Diagnostik und Therapie der einzel-
nen Entitäten aus der Gruppe der chon-
drogenen Tumoren setzt eine große Er-
fahrung des Behandlers voraus und ge-
hört somit in die Hände erfahrener Spe-
zialisten. Aufgrund des Fehlens einheit-
licher Therapieschemata sind neben 
den grundsätzlichen, in dieser Arbeit 
aufgeführten Vorgehensweisen, häufig 
individuelle Therapieansätze zu wäh-
len. Besonders bei den Malignomen 
sollte die Therapieentscheidung immer 
in einem interdisziplinären Tumor -
board getroffen werden unter Berück-
sichtigung der Patienten-individuellen 
Umstände.  
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