Article published online: 2020-11-05

& Thieme

Chondrogene Knochentumoren: Bildgebung als Wegweiser?

Chondrogenic Bone Tumors: The Importance of Imaging

Characteristics

262

Autoren

Hannes Engel’, Georg W. Herget?, Hannah Fiillgraf3, Reto Sutter?, Matthias Benndorf', Fabian Bamberg’,

Pia M. Jungmann'

Institute

1 Department of Radiology, Medical Center — University
of Freiburg, Faculty of Medicine, University of Freiburg,
Germany

2 Department of Orthopaedics and Traumatology,
Medical Center - University of Freiburg, Faculty
of Medicine, University of Freiburg, Germany

3 Institute for Surgical Pathology, Medical Center -
University of Freiburg, Faculty of Medicine, University
of Freiburg, Germany

4 Department of Radiology, Balgrist University Hospital,
Zurich, Switzerland; Faculty of Medicine, University of
Zurich, Switzerland

Key words
cartilage, neoplasms, chondroma, osteochondroma,
chondrosarcoma, diagnostic imaging

eingereicht 14.05.2020
akzeptiert 09.09.2020
online publiziert 05.11.2020

Bibliografie

Fortschr Rontgenstr 2021; 193: 262-275
DOl 10.1055/a-1288-1209

ISSN  1438-9029

© 2020. Thieme. All rights reserved.

Georg Thieme Verlag KG, RiidigerstraRe 14,
70469 Stuttgart, Germany

Korrespondenzadresse

Priv.-Doz. Dr. Pia M. Jungmann

Department of Radiology, Medical Center - University

of Freiburg, Faculty of Medicine, University of Freiburg,
Germany, Hugstetter StraRe 55, 79106 Freiburg, Germany
Tel.: +49/761/27 03 8590
pia.jungmann@uniklinik-freiburg.de

ZUSAMMENFASSUNG

Hintergrund Chondrogene Tumoren sind die haufigsten pri-
maren Knochentumoren. Maligne chondrogene Tumoren re-
prasentieren etwa ein Viertel der malignen Knochentumoren.
Benigne chondrogene Knochentumoren sind haufige radiolo-
gische Zufallsbefunde. Radiologische Parameter kénnen hilf-
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reich sein zur Identifikation, Charakterisierung und Differenzi-
aldiagnostik.

Methode Systematische Literaturrecherche mittels PubMed.
Identifikation und kritische Beurteilung von Studien, welche
die Bildgebung chondrogener Knochentumoren analysieren
oder beschreiben.

Ergebnisse und Schlussfolgerung Nach der World-Health-
Organization (WHO)-Klassifikation von 2020 werden benigne,
intermedidre (lokal aggressiv oder selten metastasierend) und
maligne chondrogene Tumoren unterschieden. Das typische
radiologische Bild chondrogen differenzierter Tumoren ist
gekennzeichnet durch ein lobuliertes Wachstumsmuster mit
einem hohen Signal in T2-gewichteten Sequenzen in der Mag-
netresonanztomografie (MRT) und durch ein meist ring- und
bogenférmiges Verkalkungsmuster in der Projektionsradio-
grafie und der Computertomografie (CT). In Abhangigkeit
der Entitdt ist dieses typische Muster unterschiedlich ausge-
pragt. Wahrend hochmaligne Tumoren haufig ein eindeutig
malignes Wachstumsmuster zeigen, ist die Differenzierung
zwischen benignen und intermedidren chondrogenen Tumo-
ren auch interdisziplindr schwierig.

Kernaussagen:

= Die WHO unterscheidet gutartige, intermedidre und bos-
artige chondrogene Knochentumoren.

= Haufige gutartige Tumoren: Osteochondrom und Enchon-
drom; haufiger bosartiger Tumor: konventionelles Chon-
drosarkom.

= Differenzierung Enchondrom versus Low-grade-Chondro-
sarkom ist fiir Radiologen und Pathologen gleichermaRen
schwierig.

= Schmerzen, tiefes Scalloping, Kortikalisdestruktion,
Knochenexpansion und Weichteilanteil sprechen fiir ein
Chondrosarkom (versus Enchondrom).

= Transformationshinweise beim Osteochondrom: GréRen-
progredienz nach Wachstumsabschluss, Knorpelkappen-
dicke >2 cm (Erwachsene) bzw. >3 cm (Kinder).

= Neuere, potenziell hilfreiche Bildgebungsmethoden:
dynamisches MRT, Texturanalysen und FDG-PET/CT.

Zitierweise

= Engel H, Herget GW, Fiillgraf H et al. Chondrogenic Bone
Tumors: The Importance of Imaging Characteristics.
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ABSTRACT

Background Chondrogenic tumors are the most frequent
primary bone tumors. Malignant chondrogenic tumors repre-
sent about one quarter of malignant bone tumors. Benign
chondrogenic bone tumors are frequent incidental findings
atimaging. Radiological parameters may be helpful for identi-
fication, characterization, and differential diagnosis.
Methods Systematic PubMed literature research. Identifica-
tion and review of studies analyzing and describing imaging
characteristics of chondrogenic bone tumors.

Results and conclusions The 2020 World Health Organiza-
tion (WHO) classification system differentiates between be-

nign, intermediate (locally aggressive or rarely metastasizing),
and malignant chondrogenic tumors. On imaging, typical
findings of differentiated chondrogenic tumors are lobulated
patterns with a high signal on T2-weighted magnetic reso-
nance imaging (MRI) and ring- and arc-like calcifications on
conventional radiography and computed tomography (CT).
Depending on the entity, the prevalence of this chondrogenic
pattern differs. While high grade tumors may be identified
due to aggressive imaging patterns, the differentiation be-
tween benign and intermediate grade chondrogenic tumors
is challenging, even in an interdisciplinary approach.

Einleitung

Knochentumoren und tumordhnliche Lasionen sind haufige Zu-
fallsbefunde im klinischen Alltag des Radiologen. Die Einteilung
der Knochentumoren gemdR der Weltgesundheitsorganisation
(WHO) richtet sich nach dem histologischen Aufbau des vorwie-
gend gebildeten Gewebes oder dem (iberwiegenden Zelltyp. In
diesem Artikel werden die chondrogenen Knochentumoren disku-
tiert, welche die groBte Gruppe der Knochentumoren darstellen.
Charakteristiken gut differenzierter chondroider Matrix sind ein
knotig-lobuliertes Wachstumsmuster und knorpeltypische Verkal-
kungsstrukturen (» Abb. 1). Die typischen Verkalkungsmuster
entstehen durch die enchondrale Ossifikation. Sie sind vorwie-
gend popcornartig oder ring- und bogenférmig konfiguriert
(»,rings-and-arcs“) und lassen sich in der Projektionsradiografie
und in der Computertomografie (CT) darstellen [1]. Nach Lodwick
ist in der Projektionsradiografie die chondroide Matrix jedoch nur
in 65 % der Chondrosarkome, in 30 % der Chondroblastome und in
2 % der Chondromyxoidfibrome sichtbar [2]. Das hydrophile Knor-
pelgewebe ist aufgrund seines hohen Wassergehalts in der Mag-
netresonanztomografie (MRT) in den T2-gewichteten Sequenzen
deutlich hyperintens [3, 4]. Die Verkalkungen zeigen sich sowohl
in den T2- als auch in den T1-gewichteten Sequenzen hypointens.
Die GefdBversorgung des Knorpelgewebes erfolgt tiber Kapillaren
in den Septen und (iber das Perichondrium, sodass es nach Kon-
trastmittelapplikation zu einer bogen- und girlandenférmigen
Kontrastmittelaufnahme kommt [5].

WHO-Klassifikation

In der aktuellen Klassifikation der Weltgesundheitsorganisation
(WHO) von 2020 werden die verschiedenen Entitaten der chon-
drogenen Knochentumoren der benignen, der intermedidren
(lokal aggressiv wachsend oder/und selten metastasierend) oder
der malignen Gruppe zugeordnet (> Tab. 1) [6]. Bereits in der
WHO-Klassifikation von 2013 wurde die Gruppe der benignen
chondrogenen Tumoren zusatzlich zu Osteochondrom und Chon-
drom/Enchondrom um das Osteochondromyxom, die subunguale
Exostose und die bizarre paraossale osteochondromatése Prolife-
ration (BPOP, Nora-Lasion) erweitert [7]. Das Chondroblastom

und das Chondromyxoidfibrom wurden im Rahmen der aktuellen
WHO-Klassifikation von 2020 von der intermedidren in die beni-
gne Gruppe verschoben. Die synoviale Chondromatose wurde
von der benignen in die intermedidre Gruppe verschoben, um
das lokal aggressive Wachstumsmuster und das hohe Risiko fir
Lokalrezidive abzubilden [8]. Zu der intermedidren Gruppe gehort
aufgrund des lokal aggressiven Wachstumsmusters auch der aty-
pische kartilagindre Tumor (ACT) der Extremitaten [9]. Wdhrend
in der WHO-Klassifikation von 2013 der Begriff ,,Chondrosarkom
Grad 1“ komplett durch ,ACT* ersetzt und in die intermediére
Gruppe eingeordnet wurde, werden in der neuen WHO-Klassifika-
tion von 2020 beide Begriffe in Abhdngigkeit von der Lokalisation
verwendet [6, 10]: Bei Lokalisation im Extremitdtenskelett (lange
und kurze Réhrenknochen) werden die Tumoren als ACT bezeich-
net und der intermedidaren Gruppe zugeordnet; bei Lokalisation
im Achsensekelett (einschlieRlich Becken und Schadelbasis) wer-
den die Tumoren bei gleicher Histologie als Chondrosarkome
Grad | bezeichnet und der malignen Gruppe zugeordnet, um das
differente biologische Verhalten abzubilden [11, 12].

Benigne chondrogene Tumoren

Osteochondrom

Osteochondrome (osteokartilagindre Exostosen) gehdren zu den
haufigsten benignen Knochentumoren (etwa 20-50 %). Es ist
hierbei anzunehmen, dass die wahre Pravalenz aufgrund asymp-
tomatischer Lasionen unterschétzt wird [13]. Die meisten Osteo-
chondrome werden im zweiten Lebensjahrzehnt diagnostiziert.
Manner sind haufiger betroffen als Frauen [14]. Meistens ist in
der Knorpelkappe eine Mutation in den Tumorsuppressorgenen
EXT1 oder EXT2 zu finden [15]. Osteochondrome befinden sich
haufig im Bereich des Kniegelenks und des proximalen Humerus.
Das distale Femur ist am haufigsten betroffen. Die Lokalisation ist
fir gewdhnlich meta- oder meta-diaphysar. Der Tumor kann sich
(i) entweder als breitbasige (sessile) oder (ii) als gestielte, sporn-
artige, kndcherne Ausziehung an der Knochenoberflache mani-
festieren und ist von einer Knorpelkappe umgeben [9]. Diese kno-
cherne Ausziehung zeigt in Richtung Diaphyse. Pathognomonisch
ist, dass der Markraum des Osteochondroms in Verbindung mit
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» Abb.1 Enchondrom des distalen Femurs (a, 62 Jahre, weiblich) und der proximalen Tibia (b—d, 38 |ahre, weiblich) bei 2 verschiedenen Patienten.
a In der CT sind die typischen ring- und bogenférmigen Matrixverkalkungen zu erkennen. b-d In der MRT sind die Verkalkungen nativ T1- und
T2-gewichtet hypointens und die lobulierten hydrophilen Knorpelmatrixanteile T2-gewichtet hyperintens dargestellt. Zudem zeigt sich eine
pathognomonische girlandenférmige KM-Aufnahme. CT=Computertomografie; cor = koronal; sag = sagittal; KM = Kontrastmittel.

dem Markraum des Knochens steht und die Kortikalis ineinander
ibergeht. Dies dient auch zur Abgrenzung zu differenzialdiagnos-
tisch relevanten paraossalen Osteosarkomen. Das Wachstum geht
von der Knorpelkappe als eigentlichem Tumor (-anteil) aus, die
sich oft wahrend der Adoleszenz durch die zunehmende Ossifika-
tion relativ verkleinert [16]. Eine maligne Transformation ist bei
Kindern extrem selten. Als suspekt gelten Knorpelkappendicken
von >3 cm bei Kindern und >2 cm bei Erwachsenen [16]. Bernard
et al. fanden in einer Analyse von 67 Osteochondromen und 34
sekunddren peripheren Chondrosarkomen keine Chondrosarko-
me mit einer Knorpelkappendicke unter 2cm [17]. Die MRT ist
die Bildgebung der Wahl, um die Knorpelkappendicke (auf T2-ge-
wichteten Bildern) zu messen und die Weichteile zu beurteilen.
Neben der Knorpelkappendicke sind weitere Kriterien, welche auf
eine maligne Transformation hinweisen konnen, lokale Schmer-
zen, Wachstum nach skelettaler Reife, Irregularitdten der Knorpel-
oberfliche, herdférmige Osteolysen im Inneren der Lasion und
Erosionen der angrenzenden Kortikalis oder des Stiels des Osteo-
chondroms [1]. Hereditdre multiple Osteochondrome (multiple
kartilagindre Exostosen, HMO) sind eine syndromale Erkrankung,
bei der mehrere Osteochondrome vorliegen (> Abb. 2). Meist
handelt es sich um eine autosomal-dominante Erbkrankheit [15],
bei der ein erhdhtes Entartungsrisiko vorliegt. Osteochondrome
konnen zu mechanischer Kompression der Weichteile und damit
zu funktionellen skelettalen Beschwerden und Schmerzen fiihren
[18]. Sie konnen die angrenzenden Epiphysenfugen beeintrachti-
gen, sodass insbesondere bei HMO héufig kiirzere, teilweise de-
formierte Extremitdten entstehen. Wenn 2 oder mehr Osteochon-
drome vorliegen, ist eine Ganzkérper-MRT indiziert, welche
abhangig von der Lokalisation der Osteochondrome nach Wachs-
tumsabschluss wiederholt werden sollte [19]. Hierbei ist in der Re-
gel eine native Untersuchung ausreichend, moglicherweise mit
erganzenden diffusionsgewichteten Sequenzen [20, 21]. Bei soli-
taren und multiplen Osteochondromen sollten je nach Lokalisa-
tion 1-3-jdhrliche klinische Kontrollen und gegebenenfalls eine

erganzende Bildgebung erfolgen; bei der HMO sollten eine jdhr-
liche klinische Kontrolle und 1-2-jdhrliche MR-Bildgebung der
Lasionen mit noch vorhandener Knorpelkappe erfolgen [19].

Enchondrom

Enchondrome gehdren neben den Osteochondromen zu den hdu-
figsten benignen Knochentumoren. Enchondrome sind hypozellu-
ldare Tumoren, in denen die Chondrozyten von reifer hyaliner
Matrix umgeben werden (> Abb. 1). Bei isolierten Enchondromen
werden somatische Mutationen im Isocitrat-Dehydrogenase-1-
und -2-Gen (IDH-1 und IDH-2) in etwa 50 % der Félle gefunden
[22]. Enchondrome kénnen in jedem Lebensalter diagnostiziert
werden, wobei eine Haufung im 2.-3. Lebensjahrzehnt beschrie-
ben ist. Da Enchondrome fiir gewohnlich asymptomatisch sind,
wird die wahre Prdvalenz unterschétzt und es gibt in der Literatur
sehr unterschiedliche Angaben [14, 23, 24]. Dass die haufigste
Lokalisation der Enchondrome die kleinen R6hrenknochen an
Hénden und FiiBen sind, wird in letzter Zeit angezweifelt. Davies
et al. fanden in diesen Regionen eine Haufigkeit von 0,07 % in der
Projektionsradiografie; dahingegen war die Haufigkeit von En-
chondromen in Schulter- und Knie-MR-Untersuchungen etwa
2,5-2,9% mit einer Sichtbarkeit im Rontgen zwischen 17 und
77 % je nach GroRe der Lasion [24, 25]. Somit ist die Lokalisation
in den langen Réhrenknochen, insbesondere im proximalen Hu-
merus und proximalen und distalen Femur, haufiger (> Abb. 3).
In den kleinen Rohrenknochen liegen Enchondrome meist diaphy-
sar, wohingegen sie in den langen Réhrenknochen typischerweise
meta-diaphysar, selten epiphysar liegen. Sie liegen typischerweise
zentral im Markraum der Réhrenknochen [9]. In platten Knochen
sind Enchondrome sehr selten [9], insbesondere im Bereich des
Beckens sollte bis zum Beweis des Gegenteils von einem Chondro-
sarkom ausgegangen werden [14]. Die Matrixverkalkungen von
Enchondromen imponieren in der Bildgebung popcornartig
(,ring-and-arc*), kommaférmig oder flockig; auch reine Osteoly-
sen sind moglich. Durch das expansive Tumorwachstum kann es
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» Tab.1 Klassifikation der chondrogenen Knochentumoren nach
WHO 2020 [6].

Entitdt Anteil an
Knorpeltumoren (%)?

benigne Osteochondrom 28,5
Enchondrom 29,1

periostales 33
Chondrom

Osteochondromyxom
subunguale Exostose 4,8

bizarre paraossale
osteochondromatése
Proliferation (BPOP)

Chondromyxoidfi- 1,8
brom

Chondroblastom 5,1

intermediar atypischer kartilagi-

narer Tumor (ACT)

synoviale
Chondromatose

konventionelles 21,7
Chondrosarkom
Grad I-1ll

maligne

dedifferenziertes 2,7
Chondrosarkom

mesenchymales 0,9
Chondrosarkom

klarzelliges 1
Chondrosarkom

WHO = World Health Organization.

3 Die prozentualen Angaben entstammen dem Register des Basler
Knochentumor-Referenzzentrums (1972-2015) [49]. Die Daten
reprasentieren folglich aufgrund der haufig asymptomatischen
beningen chondrogenen Tumoren nicht die reale Pravalenz in der
Bevolkerung.

" nicht explizit aufgefiihrt.

zu einer Ausdiinnung der Kortikalis kommen; dies wird als endos-
teales Scalloping bezeichnet. Differenzialdiagnostisch ist bei
tiefem Scalloping an einen ACT/ein Chondrosarkom Grad | zu den-
ken (s. u.). Subtypen der Enchondromatose sind der Morbus Ollier
(M. Ollier) und das Maffucci-Syndrom, die meist vor dem 20. Le-
bensjahr in Erscheinung treten [26]. Bei diesen Erkrankungen
konnen in bis zu 90 % der Félle IDH-1- und IDH-2-Mutationen
nachgewiesen werden [20-22]. Beim M. Ollier sind mehrere En-
chondrome mit oft asymmetrischer Verteilung vorhanden [26].
Beim Maffucci-Syndrom kommen zusdtzlich GefdBmalformatio-
nen des Weichgewebes vor. Das Risiko einer malignen Transfor-
mation bei solitdren Enchondromen betragt bis zu 4% [27]. Bei
den syndromalen Erkrankungen M. Ollier und Maffucci-Syndrom
ist es deutlich hoher [28]. Peripher gelegene, solitdre Enchon-
drome ohne initialen klinischen oder bildmorphologischen Ver-
dacht auf Malignitdt sollten bei Auftreten von Schmerzen erneut

» Abb.2 Osteochondrome bei einem 54-jahrigen Mann mit here-
ditdren multiplen Osteochondromen im Bereich des proximalen
Humerus beidseits, des proximalen und distalen Femurs beidseits
sowie der proximalen und distalen Tibia und Fibula beidseits.

a Koronare T1-Wichtung Ganzkorper-MRT. b Breitbasiges Osteo-
chondrom am proximalen Humerus. c Gestielte Osteochondrome
am distalen Femur und an der proximalen Tibia; die Osteochondro-
me zeigen in Richtung Diaphyse. d Deformitdten am linken Unter-
schenkel bei multiplen Osteochondromen. Pathognomonische
Verbindung des Markraums der Osteochondrome mit dem
Markraum der Knochen sowie direkter Ubergang der Kortikalis.

untersucht werden [14]. Bei Lokalisation im proximalen Femur,
im Humerus, in der Scapula oder im Becken sowie ab einer GroRRe
von 5cm auch bei weiter peripher gelegener Lokalisation sollten
jahrliche klinische Kontrollen stattfinden (und mindestens 2-jahr-
lich mit MRT) [14]. Bei 2 oder mehr L3sionen sollte initial eine
Ganzkorper-MRT erfolgen. Bei der Enchondromatose ist die Kon-
trollbildgebung idealerweise als Ganzkdrper-MRT durchzufiihren.
Bei klinischem Verdacht auf Malignitét ist eine umgehende Bild-
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» Abb.3 Enchondrome. a Pathologische Fraktur bei Enchondrom im proximalen Phalanx DIl (52 Jahre, mannlich). Knécherne Auftreibung, welche
im Bereich eines kleinen Rohrenknochens nicht als Malignitatskriterium gilt. b Zufallsbefund eines typischen Enchondroms im distalen Femur ohne
Malignitatskriterien (54 Jahre, méannlich). Bei einer 1-maligen Kontrolle nach 6 Monaten war es unverdndert abgrenzbar. ¢ Enchondrom im proxi-
malen Humerus als Zufallsbefund (64 Jahre, weiblich). Im Gegensatz zu den » Abb. 4a—c misst der chondrogene Tumor im Maximaldurchmesser
<5 cm und erreicht nicht die Kortikalis. Er war klinisch nicht symptomatisch. Im Verlauf zeigte sich keine GréRenprogredienz. sag = sagittal;

cor =koronar; fs+KM = mit Fettsdttigung nach Kontrastmittelgabe.

gebung mittels Projektionsradiografie und erganzend lokaler MRT
indiziert [14]. Besteht bildmorphologisch der Verdacht auf Mali-
gnitdt ist eine interdisziplindre Besprechung erforderlich, um fiir
die Biopsie den Zugangsweg im Bereich des spateren operativen
Zugangswegs zu planen und um die exakten Entnahmestellen
festzulegen zur Vermeidung eines ,sampling errors". In der Biop-
sie missen die Tumoranteile erfasst werden, welche potenziell ein
invasives Wachstum aufweisen. AuBerdem ist es essenziell, unter-
schiedliche Tumoranteile zu erfassen, beispielsweise zur Identifi-
kation eines dedifferenzierten Chondrosarkoms (s. u.) [29].

Differenzierung zwischen Enchondrom
und ACT/Chondrosarkom

Trotz intensiver Forschungsbemiihungen bleibt die Differenzie-
rung zwischen Enchondromen und einem ACT/Chondrosarkom
Grad | eine groRe diagnostische Herausforderung [14]. Ursachlich
sind iberlappende histologische Merkmale zwischen den beiden
Entitdten [30, 31]. Ein histopathologisches Charakteristikum, wel-
ches zur Unterscheidung herangezogen wird, ist das permeative
Wachstum beim ACT/Chondrosarkom Grad | [6]. Dieses ist defi-
niert durch ein Umwachsen der origindren spongitsen Knochen-
balkchen von mindestens 3 Seiten. Ein infiltratives Wachstum in
den kortikalen Knochen oder eine Destruktion des kortikalen Kno-
chens sowie eine Ausbreitung auf das periossdre Weichgewebe
sprechen ebenfalls fiir ein ACT/Chondrosarkom Grad I. Zudem
kénnen ACT/Chondrosarkom Grad | eine erhohte Zellularitat,
eine unregelmdRige Zellverteilung und binukledre Zellen aufwei-
sen. Binukledre Zellen kdnnen allerdings auch beim Enchondrom
auftreten. Des Weiteren wird bei myxoiden Verdanderungen von

>20 % die Diagnose eines ACT/Chondrosarkoms Grad | favorisiert.
Die Unterscheidung zwischen Enchondrom und ACT/Chondrosar-
kom Grad | kann in kleinen Biopsien oder bei kiirettiertem Materi-
al allerdings sehr schwer sein, und eine klinisch-radiologische Kor-
relation ist essenziell [6]. Somit ist bei chondrogenen Tumoren zur
Diagnosefindung und Therapieplanung eine interdisziplindre Kon-
sensentscheidung zwischen Orthopade, Radiologe und Pathologe
unverzichtbar [32]. Da die radiologische Beurteilung in die Diag-
nosestellung mit einflieBt, kann es in wissenschaftlichen Studien
zu einem Konfundierungseffekt kommen [33-35].

Wesentliche, zur Differenzierung geeignete Parameter sind in
» Tab. 2 zusammengefasst. Murphey et al. identifizierten in
187 Féllen Unterscheidungsmerkmale fiir die Differenzierung zwi-
schen Enchondromen und Chondrosarkomen der Extremitaten
(ohne Beriicksichtigung des Gradings). Ein hoheres Patientenalter
(50 versus 40 Jahre im Mittel), ein mdnnliches Geschlecht und
Schmerzsymptomatik sind klinische, mit einem Chondrosarkom
assoziierte Parameter [35-37]. Schmerzen stellen oft einen besse-
ren Diskriminator dar als Bildmerkmale [33, 38]. Je weiter proxi-
mal das Enchondrom lokalisiert ist, desto héher ist die Wahr-
scheinlichkeit fiir eine maligne Transformation. Ein chondrogener
Tumor im Bereich des Kérperstamms ist bis zum Beweis des Ge-
genteils als Chondrosarkom zu betrachten (> Abb. 4). Kriterien,
die auf Malignitdt hinweisen kénnen, sind des Weiteren eine
epi-metaphysdre Lage (versus meta-diaphysar), eine groRRe
Tumorausdehnung (>5cm) und ein Wachstum der Lasion nach
Erreichen der Skelettreife (> Abb.5). Weitere typische bildge-
bungsbasierte Kriterien, welche gegen ein benignes Enchondrom
sprechen, sind ein tiefes endosteales Scalloping (>2/3 der Kortika-
lisdicke) oder eine Periostreaktion [35, 37]. Laut Douis et al. ist ein
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» Tab.2 Relevante Parameter, welche potenziell Enchondrome (benigne) bzw. atypische kartilagindre Tumoren (intermediar) und zentrale

Chondrosarkome charakterisieren [29].

eher benigne

klinisch meist keine Symptomatik
Lage periphere Extremitdten
GroRke <5cm

Ausdehnung in T1 kontinuierlich

MRT-Kontrastmitteldynamik
Expansion keine

Periost/Knochen unauffallig

Weichteil kein Weichteilanteil

MRT =Magnetresonanztomografie; KM = Kontrastmittel.

tiefes endosteales Scalloping das sensitivste Bildkriterium fir
niedrig-maligne Chondrosarkome [38]. Es kann jedoch auch bei
exzentrisch gelegenen Enchondromen ohne erh&hte biologische
Aktivitdt, Wachstum oder Malignitdt zu einem tiefen endostealen
Scalloping kommen [39]. Zudem ist die Beurteilbarkeit des Scallo-
pings an der proximalen Fibula und am medialen proximalen
Humerus aufgrund der diinnen, sich verjiingenden Kortikalis ein-
geschrankt (» Abb. 6) [40]. Eine Kortikalisverdickung und Kno-
chenexpansion (ausgenommen kleine R6hrenknochen) sind selte-
ne, aber ebenso mogliche Zeichen eines Chondrosarkoms [33].
Beweisend fiir das Vorliegen eines Chondrosarkoms ist eine extra-
ossdre Weichteilkomponente mit Durchbruch des Periosts. Ein
intermedidres Signal in T1-gewichteten Sequenzen, eine diskonti-
nuierliche (versus kontinuierliche) Darstellung nach Kontrastmit-
telgabe, eine pathologische Fraktur sowie ein angrenzendes Kno-
chenmarkédem oder Signalalterationen des angrenzenden
Weichgewebes konnen auf ein intermedidres oder malignes
Geschehen hinweisen [35, 37]. In der MRT wurde im Vergleich
zur Projektionsradiografie sowohl eine hohere Rate an richtig
positiven (57,8 % versus 20,8 %) als auch an falsch positiven Diag-
nosen eines Chondrosarkoms (14,1 % versus 3,1%) bei der
Abgrenzung gegeniiber einem Enchondrom gestellt [33]. Die
Sensitivitat der beschriebenen Parameter ist geringer fiir ACT/
Chondrosarkome Grad | als fiir h6hergradige maligne chondroge-
ne Tumoren [38].

Dariiber hinaus werden neuere Bildgebungsmethoden ein-
schlieRlich dynamischer MRT-Untersuchungen, MRT-Diffusions-
bildgebung, PET-CT und computergestiitzter Texturanalysen ein-
gesetzt, um zwischen benignen und malignen Ldsionen zu
unterscheiden. Wéahrend die MR-basierte Diffusionsbildgebung

geringere und langsamere KM-Aufnahme

eher intermedidr oder maligne

Schmerzen

pathologische Fraktur

stammnah; Lage im Achsskelett

>5cm

diskontinuierlich

schnelle und vermehrte relative KM-Aufnahme
Expansion eines groRen Knochens

endosteales Scalloping (>2/3 der Kortikalisdicke)
Periostreaktion

kortikale Hyperostose

Kortikalisdestruktion

extraossdre Weichteilkomponente

nicht zwischen Enchondromen, niedrig-malignen Chondrosarko-
men und héhergradigen Chondrosarkomen differenzieren kann
[41], konnen dynamische kontrastmittelgestiitzte MRT-Untersu-
chungen die Spezifitat fiir die Diagnose eines Chondrosarkoms er-
hohen [38, 42, 43]. Typisch fiir ein Chondrosarkom ist eine schnel-
le und vermehrte relative Kontrastmittelaufnahme (im Vergleich
zum Muskelgewebe). Allerdings ist die Differenzierbarkeit zwi-
schen niedrig-malignen Chondrosarkomen und Enchondromen
auch mit dieser Technik eingeschréankt [38]. Die Tumorheteroge-
nitat ist bekanntermaBen mit einer ungiinstigen Tumorbiologie
assoziiert [39, 40]. Mdglicherweise kénnen MRT-Texturanalysen
der Tumorheterogenitat zwischen Enchondromen und niedrig-
malignen Chondrosarkomen differenzieren [44, 45]. Durch eine
Kombination von Texturanalyse und MRT-Bildkriterien kann eine
Genauigkeit der Differenzierung zwischen benignen und niedrig-
malignen chondrogenen Tumoren von 91,2 % erreicht werden
[45]. Da in den Studien unterschiedliche pradiktive Texturpara-
meter identifiziert wurden, ist davon auszugehen, dass weitere
Untersuchungen notwendig sind, um diese vielversprechenden
Ergebnisse zu validieren. Es konnte in einigen Studien gezeigt
werden, dass die Hohe des SUV,,., (maximaler ,standardized up-
take value®) im FDG-PET/CT mit dem histologischen Grading
chondrogener Tumoren korreliert [46, 47]. Es gibt jedoch eine re-
levante Uberlappung der SUV,,,.-Werte von Enchondromen und
niedrig-malignen Chondrosarkomen, sodass die Spezifizitat insbe-
sondere im Bereich von 2-4,55UV,,, schlecht ist [46, 48]. Bei ei-
nem Tumorrezidiv kann die FDG-PET/CT potenziell Hinweise zum
krankheitsspezifischen Uberleben (,disease-specific survival®) lie-
fern [47]. Trotz dieser Studien ist die FDG-PET/CT aktuell klinisch
von untergeordneter Bedeutung.
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Chondrosarkom G1/G2

A

» Abb.4 Atypischer kartilaginarer Tumor (ACT) a-c und Chondro-
sarkom d-f in der Bildgebung und Histologie. a (CT) und b (MRT

T1 fs+KM) ACT im proximalen Humerus (54 Jahre, weiblich).
Bildmorphologische Kriterien, welche gegen das Vorliegen eines
Enchondroms sprachen, waren insbesondere die vorliegenden
Schmerzen, die Lokalisation kdrperstammnah, die GroRe von >5cm
Maximaldurchmesser, das Scalloping der Kortikalis um >2/3 der
Dicke (Pfeil). c Histologie. d (CT) und e (MRT T1 fs + KM): Chondro-
sarkom Grad | und fokal Grad Il im Becken, ausgehend vom rechten
Ramus ossis pubis superior mit ausgedehntem extraossarem Tumor-
anteil (28 Jahre, madnnlich). f Histologie eines Chondrosarkoms

Grad |, fokal Grad II. fs + KM = mit Fettsattigung nach Kontrastmittel-
gabe.

Periostales Chondrom

Das periostale Chondrom (Synonym: juxtakortikales Chondrom,
parosteales Chondrom) ist ein seltener gutartiger Knorpeltumor.
Es entwickelt sich an der Knochenoberflache unter dem Periost.
Entsprechend dem Register des Basler Knochentumor-Referenz-
zentrums (1972-2015) sind 3,3 % der benignen chondrogenen
Tumoren periostale Chondrome [49]; laut WHO machen sie weni-
ger als 2 % aller Chondrome aus, betreffen Kinder und Erwachsene
und kommen etwas hdufiger bei Mannern als bei Frauen vor [6].
H&ufig sind lange Rohrenknochen betroffen, insbesondere der
proximale Humerus, teils aber auch kurze Réhrenknochen. Bild-
morphologisch lasst sich eine umschriebene eiférmige Weichteil-
raumforderung angrenzend an die Knochenoberflache abgren-
zen, welche Matrixverkalkungen aufweisen kann (33-75%). Es
kann zu kortikalen Druckerosionen kommen, die sich in Form ei-
ner muldenférmigen Osteolyse mit schalenformiger Begrenzung,

!
en

Réntgen ax. CT / ax. T1 fs +KM

¢ Initialbefund \ 6-Jahres Kontrolle

-\'

.'.‘

AN L ER
A\ e

Sag. IMw fs Sag. IMw fs

» Abb.5 Bildkriterien, welche gegen das Vorliegen eines reinen
benignen Enchondroms sprechen. a Stammnahe Lokalisation, Expan-
sion des groRen Rohrenknochens (Femur) sowie GroRe >5 cm,
mannliches Geschlecht und Scalloping >2/3 der Kortikalisdicke

(54 Jahre, mannlich). Histologisch Chondrosarkom Grad I. b Lokalisa-
tion im Becken/Achsenskelett (hier anteriores Acetabulum), Scallo-
ping (Pfeil) >2/3 der Kortikalisdicke und winzige Kortikalisdestruktion
(20 Jahre, weiblich). Histologisch Chondrosarkom Grad I. ¢ Gro6Ren-
wachstum und Schmerzen sowie Scalloping (Pfeil) >2/3 der Kortika-
lisdicke. Histologisch Enchondrom; aufgrund des GroRenprogresses
als ACT klassifiziert. fs+KM = mit Fettsattigung nach Kontrastmittel-
gabe; IMw fs =intermediar (IM) gewichtet mit Fettséttigung.

randstandiger zeltformiger Kortikalisverdickung und Randsklero-
sierung darstellen (» Abb. 7). Die Kortikalis ist jedoch nicht durch-
brochen. Eine Differenzierung zwischen periostalen Chondromen
und periostalen Chondrosarkomen ist schwierig [50].

Osteochondromyxom

Seit der WHO-Klassifikation 2013 wird das Osteochondromyxom
als Entitdt in der Gruppe der benignen chondrogenen Tumoren
gefiihrt. Es handelt sich dabei um einen extrem seltenen Tumor,
der bei ca. 1% der Patienten mit Carney-Komplex (siehe unten)
auftritt und hierfir ein diagnostisches Kriterium darstellt. Osteo-
chondromyxome kénnen in jedem Lebensalter neu auftreten und/
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» Abb. 6 Differenzialdiagnose Enchondrom versus ACT am Fibula-
kopfchen. a 37 Jahre, weiblich. Der chondrogene Tumor erreicht die
Kortikalis. Die Beurteilbarkeit eines Scallopings ist aufgrund der
diinnen, sich im Bereich der proximalen Fibula verjiingenden Korti-
kalis eingeschrankt, ein Kortikalisdurchbruch ist nicht sichtbar. Bei
vorliegenden Schmerzen wurde eine Biopsie durchgefiihrt. Die
Histologie sprach fiir ein ACT. b 61 Jahre, weiblich. Der chondrogene
Tumor durchbricht die anteriore Kortikalis (Pfeil), zudem bestanden
klinisch Schmerzen. Die Histologie ergab ein Enchondrom. Aufgrund
des eindeutigen Kortikalisdurchbruchs zusammenschauend Diagno-
se eines ACT (mdglicher sampling error). ¢ 40 Jahre, weiblich, keine
Beschwerden. Zufallsbefund eines Enchondroms ohne kortikales
Scalloping. fs+KM = mit Fettsattigung nach Kontrastmittelgabe;

IMw fs =intermediar (IM) gewichtet mit Fettsattigung.

oder bereits bei Geburt vorhanden sein. Neben der Originalarbeit
von Carney gibt es nur vereinzelte Fallberichte, welche eine Loka-
lisation in den Diaphysen langer Rohrenknochen, in der Nase, im
Paranasalsinus, in der Thoraxwand und in der Wirbelsaule be-
schreiben [10, 50, 51]. Obwohl das Osteochondromyxom als be-

» Abb.7 Periostales Chondrom am proximalen Humerus (25 Jahre,
mannlich). a Angedeutete muldenférmige Konfiguration der Korti-
kalis und minimale Randsklerosierung in der Projektionsradiografie.
b Periostale eiférmige Raumforderung im Bereich der Knochen-
oberflache mit angedeutet perilobularer Kontrastmittelaufnahme
(MRT, koronare T1-Wichtung mit Fettsdttigung nach Kontrastmit-
telgabe).

nigner Knorpeltumor eingestuft wird, ist ein lokal aggressives und
infiltrierendes Wachstum maglich [49]. Der Carney-Komplex ist
eine prakanzerogene Erbkrankheit. Es kommt unter anderem zu
einer fleckférmigen Pigmentierung der Haut und der Schleimhau-
te; es treten endokrine Tumoren, kardiale, kutane und intramam-
madre Myxome, psammomatdse melanotische Schwannome
sowie Sertoli-Zell-Tumoren auf.

Subunguale Exostose

Die benigne subunguale Exostose kommt gehauft bei Kindern und
Jugendlichen vor und ist mit Traumata und Infektionen assoziiert.
Die haufigste Lokalisation ist das distale dorsomediale GroRzehen-
endglied. Die Lasion ist eine exophytisch wachsende, reaktive
Knorpelproliferation an der Spitze der Endphalangen (> Abb. 8a).
Im Gegensatz zum Osteochondrom ist bei der subungualen Exo-
stose keine medulldre Kontinuitdt zwischen Lasion und Markraum
ersichtlich. Die subunguale Exostose ist aufgrund der fibrokartila-
gindren Anteile in allen Sequenzen hypointens und weist keine
T2-hyperintense Knorpelkappe auf [52, 53].

Bizarre paraossale osteochondromatose Proliferation

Die benigne bizarre paraossale osteochondromatdse Proliferation
(BPOP; Nora-Ldsion) tritt am haufigsten in der 3.-4. Lebensdekade
auf. Meist sind die kleinen Rdhrenknochen an Hianden und FiiRen
betroffen (» Abb. 8b). In etwa einem Fiinftel der Félle sind die lan-
gen Rohrenknochen betroffen. Die BPOP liegt typischerweise me-
ta-diaphysar und an der Knochenoberflache. Sie ist knorpel- und
knochenbildend und <3 cm im Maximaldurchmesser. In der Pro-
jektionsradiografie ist sie als scharf begrenzte, rontgendichte
Raumforderung angrenzend an die Knochenoberfldche zu sehen.
Sie weist typischerweise Kontakt zur Kortikalis auf, geht jedoch
nicht aus dieser hervor und steht nicht in Kontinuitdt mit dem
Markraum (im Gegensatz zu Osteochondromen) [54, 55]. Eine
BPOP fiihrt in der Regel nicht zu Schmerzen.
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» Abb. 8 a Projektionsradiografie einer subungualen Exostose am dorsomedialen GroRzehenendglied (48 Jahre, mannlich). b Projektionsradio-
grafie einer bizarren paraossalen osteochondromatdsen Proliferation (Nora-Ldsion) am distalen Ulnar-seitigen meta-diaphysaren Os metacarpale Il
(19 Jahre, mannlich). c Synoviale Chondromatose am Hiiftgelenk (46 Jahre, mannlich; MRT koronar intermediar (IM) -gewichtet mit Fettsattigung).

Chondromyxoidfibrom

Chondromyxoidfibrome (CMF) sind mit weniger als 1% aller pri-
maren Knochentumoren sehr seltene gutartige chondrogene Tu-
moren [56]. Sie bestehen aus 3 Gewebeanteilen: 1. einer fibrésen
Matrix in der Peripherie sowie 2. einer myxoiden und 3. einer
chondroiden Matrix im Zentrum. Chondromyxoidfibrome zeigen
ein lokal aggressives Wachstumsmuster [9]. Sie kdnnen in jedem
Lebensalter auftreten; die meisten CMF werden in der zweiten Le-
bensdekade diagnostiziert [1]. Hiufige Lokalisationen sind lange
Rohrenknochen im Bereich der Meta- und Diaphysen, etwa 50 %
treten im Bereich des Kniegelenks auf. Des Weiteren kénnen Han-
de, FiiRe und flache Knochen (vor allem der Beckenring) betroffen
sein [57]. Typischerweise liegen die Tumoren exzentrisch im Kno-
chen. Sie zeigen radiografisch ovale, lobulierte und geografische
Osteolysen mit Sklerosesaum und mit der Ldngsachse parallel zur
Knochenachse (> Abb. 9). Sie konnen sowohl zu einer Ausdiin-
nung und Vorwolbung der Kortikalis fiihren als auch zu einer Pe-
riostreaktion oder Kortikalisdestruktion [58]. In der MRT zeigt sich
ein variables Erscheinungsbild. Typisch ist ein stark hyperintenses
Signal im Zentrum in den T2-gewichteten Bildern als Korrelat zu
den myxoiden Anteilen. Diese Anteile zeigen meist keine Kon-
trastmittelaufnahme [58]. Der Knorpelanteil ist hdufig nur gering
ausgeprdgt und eine vollstdndig differenzierte hyaline Knorpel-
matrix ist selten. Es kann nur in bis zu 10 % der Félle eine Matrixmi-
neralisation nachgewiesen werden. Wie beim Chondroblastom ist
eine hdmorrhagisch-zystische Degeneration (friiher: sekundare
aneurysmatische Knochenzyste) méglich [59].

Chondroblastom

Chondroblastome (Synonym: Codman-Tumoren) sind seltene
(<1%) gutartige Knorpeltumoren. Sie bestehen aus unreifen
Knorpelzellen und sezernieren Prostaglandine. Sie kdnnen in selte-
nen Féllen (<2 %) metastasieren, insbesondere beim Rezidiv. Risi-
kofaktoren fiir das lokale Rezidiv, das in 10-21 % der Flle auftritt,
sind die unvollstdndige Tumorentfernung, die biologische Aktivi-
tat des Tumors und die Lokalisation im Becken [6]. Charakteristi-
scherweise entstehen Chondroblastome im jugendlichen Lebens-
alter (10.-25. Lebensjahr). Manner sind mehr als doppelt so haufig
betroffen wie Frauen. Typische Lokalisationen sind die proximale
Tibia, das proximale und distale Femur und der proximale Hume-
rus. Es konnen auch Knochen der Hande und FiiBe (Talus und Kal-
kaneus), flache Knochen und das kraniofaziale Skelett betroffen
sein. Typische Lokalisation fiir dltere Patienten (40-50 Jahre) ist
das kraniofaziale Skelett [9, 61]. Chondroblastome sind typischer-
weise in Epiphysen und Apophysen lokalisiert, was sie von der
Mehrheit anderer Knochentumoren unterscheidet. Klinischer Vor-
stellungsgrund der Patienten ist meist ein lokal anhaltender
Schmerz aufgrund der Prostaglandin-Produktion. R6ntgenmor-
phologisch liegt eine exzentrische, scharf begrenzte Osteolyse
vor mit mdglicher Randsklerosierung und/oder Periostreaktion.
In 30-50 % der Fille ist eine Verkalkung der teilweise trabekulier-
ten Binnenstruktur zu erkennen, welche nicht popcornartig oder
bogenférmig, sondern meist feinfleckig ist. In der MRT stellt sich
das Chondroblastom in der T1-Wichtung inhomogen hypointens
und in der T2-Wichtung inhomogen hypointens sowie teils hyper-
intens dar. Aufgrund der Prostaglandin-Produktion kommt es zu
einem angrenzenden Knochenmarkédem, Weichteilédem und
bei Lage in der Ndhe eines Gelenks auch zu einem Gelenkerguss
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» Abb.9 Chondromyxoidfibrome an der distalen Fibula. a, b Kleine,
exzentrisch gelegene Raumforderung mit angrenzendem Knochen-
markddem (29 Jahre, weiblich). ¢, d GroRe expansiv wachsende
Raumforderung. Chondromyxoidfibrom mit sekundarer aneurysma-
tischer Knochenzyste (AKZ). STIR =Short Tau Inversion Recovery
MRT-Puls-Sequenz; cor = koronar.

(» Abb.10) [1, 61]. Sie konnen wie das Chondromyxoidfibrom
Anteile einer hamorrhagisch-zystischen Degeneration (friiher: se-
kunddre aneurysmatische Knochenzyste) aufweisen (etwa 20 %
der Félle) [1].

Intermedidare chondrogene Tumoren

Atypischer kartilaginarer Tumor

Nach der aktuellen WHO-Klassifikation von 2020 wird bei gleicher
Histologie das Chondrosarkom Grad | im Becken und im Achsen-
skelett als solches bezeichnet, wihrend der chondrogene Tumor
im Bereich der Extremitdten aufgrund der giinstigeren Prognose
als ,atypischer kartilagindrer Tumor* (ACT) bezeichnet wird. Die
Entitdt zahlt aufgrund ihres lokal aggressiven Wachstums und ih-
rer duBerst seltenen Metastasierung zu den intermedidren Tumo-
ren [9]. Detailliert wird im vorangegangenen Abschnitt auf die

Cor. IMw fs

\

Rontgen Cor. IMw fs

» Abb. 10 Chondroblastome bei 2 verschiedenen Patienten.

a, b Lokalisation in der Apophyse des proximalen Femurs (10 Jahre,
weiblich). ¢, d Lokalisation zentral in der proximalen Epiphyse der
Tibia (16 Jahre, mannlich). Man beachte das angrenzende Knochen-
markédem im MRT. cor =koronar; IM fs =koronare intermediar-
gewichtete fettgesattigte MRT-Puls-Sequenz.

Differenzierung zwischen Enchondrom und ACT/Chondrosarkom
Grad | eingegangen.

Synoviale Chondromatose

Bei der primdren synovialen Chondromatose kommt es aufgrund
einer Metaplasie von synovialem Gewebe zur Bildung von hyalinen
Knorpelkndtchen, die im Verlauf progredient verkalken (> Abb. 8c).
In der neuen WHO-Klassifikation von 2020 wird die Lasion aufgrund
des lokal aggressiven Wachstumsmusters und der hohen Lokalrezi-
divrate der intermedidren Gruppe der chondrogenen Tumoren
zugeordnet. Die synoviale Chondromatose kann in Gelenken,
Schleimbeuteln oder Sehnenscheiden vorkommen. Am haufigsten
sind Knie- und Hiiftgelenke betroffen. Die primdre synoviale Chon-
dromatose ist idiopathisch. Der sekunddren synovialen Chondro-
matose liegen Ursachen wie Traumata, degenerative Verdanderun-
gen oder eine neuropathische Arthropathie zugrunde. Typische
radiografische Merkmale sind multiple intraartikuldre Verkalkun-
gen dhnlicher GréBe und Form (in 70-95 %) im gesamten Gelenk
mit einem ring- und bogenférmigen Verkalkungsmuster [62]. Das
MRT-Signal ist abhangig von synovialer Proliferation und dem Ver-
kalkungsausmaR.
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ax. IMwfs/ CT

cor. STR

» Abb.11 Chondrosarkome. a Zentrales Chondrosarkom am proximalen Humerus mit Kortikalispenetration (gepunkteter Pfeil) und extraossarem
Weichteilanteil (Pfeil; 73 Jahre, mannlich). b Sekundares peripheres Chondrosarkom auf dem Boden eines Osteochondroms bei Osteochondromatose
(74 Jahre, mannlich). c Periostales Chondrosarkom am Femurschaft (29 Jahre, weiblich). ax = axial; cor = koronar; IMw fs = intermedidr-gewichtete

fettgesattigte MRT-Puls-Sequenz; STIR = Short Tau Inversion Recovery.

cor. T1 fs + KM

> Abb.12 Seltenere Subtypen der Chondrosarkome. a Dedifferenziertes Chondrosarkom im Bereich des Kalkaneus (53 Jahre, weiblich). Man
beachte die unterschiedlichen Tumoranteile (Pfeil, T2-hyperintenser chondroider Anteil; gepunkteter Pfeil, T2-isointenser, KM-aufnehmender
dedifferenzierter Anteil). b Extraskelettales mesenchymales Chondrosarkom im anterioren Oberschenkel (33 Jahre, mannlich) mit inhomogenem
Signalverhalten in der T2. c Klarzelliges Chondrosarkom epiphysar im Femurkopf (34 Jahre, mannlich). ax = axial; cor = koronal; sag = saqittal;

fs + KM = mit Fettsdttigung nach Kontrastmittelgabe.

Maligne chondrogene Tumoren

Chondrosarkom

Chondrosarkome sind mit 20-27 % die dritthdufigsten primdren
malignen Knochentumoren nach dem Multiplen Myelom (zéhlt
man dieses zu den primdren Knochentumoren hinzu) und den Os-
teosarkomen [63]. Chondrosarkome sind fast immer symptoma-
tisch. Sie metastasieren haufig, oft spat, und vor allem pulmonal.
Es handelt sich um eine heterogene Gruppe von Tumoren. Man
unterscheidet zwischen den haufigeren konventionellen Chon-
drosarkomen und selteneren Subtypen (> Tab. 3; » Abb. 11, 12).
Zu den Subtypen zédhlen (i) dedifferenzierte Chondrosarkome,
welche einen Anteil eines gut differenzierten chondrogenen Tu-

mors und einen Anteil eines hochmalignen dedifferenzierten Sar-
koms (Grad 1V) aufweisen, wobei letzteres in der Biopsie erfasst
werden muss, (ii) mesenchymale Chondrosarkome, welche in
etwa 30 % der Fdlle auch extraossar vorkommen und histologisch
aus Knorpelgewebe und einem undifferenzierten, stark vaskulari-
sierten Stroma aus Rundzellen bestehen, und (iii) niedrig-maligne
klarzellige Chondrosarkome, welche zwischen dem 20. und
50. Lebensjahr auftreten und typischerweise in den langen R6h-
renknochen epiphysar (beachte: DD: Chondroblastom) gelegen
sind.

Konventionelle Chondrosarkome treten eher bei dlteren Men-
schen auf. Mehr als 50 % der Betroffenen sind >50 Jahre alt, je-
doch kommen Chondrosarkome in jeder Altersstufe vor. Sie sind
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» Tab.3 Einteilung von Chondrosarkomen nach WHO 2020 [6].

konventionelle Chondrosarkome maogliche Vorlduferldsion

zentrales Chondrosarkom Enchondrom
peripheres Chondrosarkom Osteochondrom (100 %)
periostales Chondrosarkom
seltene Subtypen mogliche Vorlduferldsion

konventionelles
Chondrosarkom

dedifferenziertes Chondrosarkom

mesenchymales Chondrosarkom

klarzelliges Chondrosarkom

WHO = World Health Organization.

meist nahe des Stammskeletts an Becken, Femur oder Humerus in
der Metaphyse lokalisiert. Bei den konventionellen Chondrosarko-
men wird histologisch zwischen Grad | (an den Extremitédten als
ACT bezeichnet und der intermedidren Gruppe zugeordnet),
Il und Il unterschieden. Das histologische Grading ist prognos-
tisch relevant. Die meisten konventionellen Chondrosarkome ent-
stehen aus ortstandigen, entarteten Zellen (primar). Es handelt
sich dabei um primare zentrale Chondrosarkome. Es ist jedoch
auch moglich, dass konventionelle Chondrosarkome sekundar
aus benignen Vorlduferldsionen entstehen. Enchondrome gelten
als Vorlauferlasion fiir sekundére zentrale Chondrosarkome. Peri-
pheren Chondrosarkomen liegt regelhaft ein Osteochondrom als
Vorlauferldsion zugrunde. Die Begriffe zentral und peripher bezie-
hen sich hierbei auf die Lokalisation des Tumors in Bezug auf den
befallenen Knochen. Bildmorphologisch gelten typische Maligni-
tatskriterien. Meist liegt eine MottenfraB-artige Osteolyse Lod-
wick Typ Il vor, teils zeigt sich auch ein permeatives Wachstum
(Lodwick Typ Ill). Haufig ist die Kortikalis destruiert, eine Perio-
streaktion und extraossdre Tumoranteile sind abgrenzbar. Die
chondrogenen Charakteristiken sind histologisch und bildmor-
phologisch weniger gut zu identifizieren als bei gut differenzier-
ten Tumoren aufgrund des geringeren Anteils an chondroider
Matrix. Es zeigen sich stattdessen eine inhomogene Kontrastmit-
telaufnahme und nekrotische sowie myxoide und zystische Area-
le. Verkalkungen sind in etwa 50 % der Falle nachweisbar; das Ver-
kalkungsmuster ist irregularer und fleckiger als bei benignen oder
niedrig-malignen chondrogenen Tumoren. Zur Differenzierung
zwischen hochgradig-malignen und niedrig-malignen Chondro-
sarkomen kénnen potenziell eine Knochenexpansion, eine aktive
Periostitis, ein Weichteiltumor und eine groRe intraossare Tumor-
ausdehnung fiir hohe Malignitdt sprechen, wdhrend gefangene
Fettinseln innerhalb des Tumors eher fiir niedrige Malignitét spre-
chen [36, 64].

Zusammenfassung

Chondrogene Tumoren werden nach der WHO-Klassifikation von
2020 in eine benigne, eine intermedidre und eine maligne Gruppe
eingeteilt. Die Bildgebung spielt bei der Detektion, der genauen

Beschreibung der Lokalisation und der betroffenen Strukturen so-
wie bei der Charakterisierung chondrogener Knochentumoren
eine wichtige Rolle. Zudem wird die Bildgebung fiir Follow-up-Un-
tersuchungen verwendet. Die Prdvalenz benigner chondrogener
Tumoren ist deutlich hoher als die Pravalenz maligner chondroge-
ner Tumoren. Neben seltenen Entitdten sind das Osteochondrom
und das Enchondrom die haufigsten benignen chondrogenen Tu-
moren. Bei Erwachsenen gelten Osteochondrome mit einer Knor-
pelkappe >2 cm (bei Kindern > 3 c¢cm) als malignitdtssuspekt.
Bei der Differenzierung zwischen Enchondrom, ACT und Chondro-
sarkom sind die Prasenz von Schmerzen, die Lage im Achsskelett,
eine pathologische Fraktur, ein Durchmesser >5 cm, eine GroRen-
progredienz nach Wachstumsabschluss sowie endosteales
Scalloping >2/3 der Kortikalisdicke, eine Periostreaktion,
Kortikalisdestruktion, Hyperostose und Knochenexpansion als
malignitatssuspekt zu werten; der Durchbruch in die Weichteile
spricht fiir das Chondrosarkom. Potenziell hilfreiche Bildgebungs-
parameter wie MRT- Kontrastmitteldynamik (schnelle und ver-
mehrte relative Kontrastmittelanreicherung), Analyse von Tex-
turparametern und FDG-PET/CT sind Gegenstand weiterer
wissenschaftlicher Aktivitdten und haben sich bislang klinisch
nicht durchgesetzt. Eine enge interdisziplindre Zusammenarbeit
zwischen Orthopdden, Radiologen und Pathologen ist essenziell,
um das bestmdgliche Management der Patienten mit chondroge-
nen Tumoren zu ermdglichen.
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