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6.1 Allgemeines
6.1.1

Epidemiologie: Tumoren der Stiitz- und Bewegungsorgane sind selten. Neben den
Weichteiltumoren machen die hdufigeren primdren Knochentumoren nur ca. 1% al-
ler Tumoren aus. Daraus ergibt sich die besondere diagnostische und therapeutische
Problematik. Obwohl der Betroffene oft frithzeitig Symptome bemerkt, werden die-
se haufig verkannt und die therapeutischen Mafnahmen verspatet eingeleitet.

Epidemiologie und Klassifikation

©Joel bubble ben/stock.adobe.com

6.1  Allgemeines

6.1.1 Epidemiologie und Klassifikation

Epidemiologie: Die primdren Knochentumo-
ren machen nur etwa 1% aller Tumoren aus.

Zwei Drittel der primdr aus Knochengewebe hervorgehenden Tumoren
treten wahrend der pubertiren Wachstumsperiode auf, im Erwachsenenalter ste-
hen dagegen die sekunddren Tumoren (Metastasen) im Vordergrund.

Klassifikation: Die muskuloskeletalen Tumoren lassen sich in Knochen- und Weich-
teiltumoren untergliedern. In beiden Gruppen sind gutartige (benigne) und bosarti-
ge (maligne) Tumoren vertreten. Die Malignitdt von Tumoren kann unterschiedliche
Grade aufweisen (low-grade- bzw. high-grade-malignancy). Die Tumoren werden
nach einem Vorschlag der Weltgesundheitsorganisation (WHO) entsprechend ihrem
Herkunftsgewebe klassifiziert (Tab. B-6.1). Die Grenze zwischen benignen und mali-
gnen Tumoren ist dabei nicht immer scharf. Bei semimalignen (intermedidren) Tu-
moren bestehen lokal alle Kriterien des malignen Tumorwachstums. Diese Tumoren
metastasieren jedoch nicht - z.B. ,semimaligner* Riesenzelltumor des Knochens
(S5.239) - sodass sie in verschiedenen Klassifikationen den benignen Tumoren zuge-
ordnet werden. Bei einer Reihe von Skelettldsionen liegen klinisch und radiologisch
Zeichen eines Knochentumors vor, ohne dass die Kriterien eines echten Geschwulst-
wachstums erfiillt werden (tumordhnliche Knochenldsionen, ,,tumor like lesions*).
Die exakte Klassifizierung eines Knochentumors ist von wesentlicher Bedeutung fiir
die einzuschlagende Therapie. Bei jedem Tumorverdacht sind deshalb Informatio-
nen {iber die Art und insbesondere iiber Dignitdt bzw. Malignitdtsgrad des Tumors
(»grading“) und dessen lokale, regionale und systemische Ausbreitung (,staging*)
erforderlich. Die notwendigen Informationen kénnen nur durch eine Reihe von
sinnvollen diagnostischen MafSnahmen, haufig unter Einschluss einer Probebiopsie,
gewonnen werden. Daraus ergibt sich eine Stadieneinteilung, die benigne und mali-
gne Tumoren in Abhdngigkeit von ihrer Dignitit=Grading (G), Grée (T), Lymph-
knotenmetastasierung (N) und Fernmetastasierung (M) beschreibt (Abb. B-6.1). Die
aktuelle WHO-Klassifikation beriicksichtigt dabei auch die GroRe maligner Kno-
chen- und Weichteiltumoren.

Das Staging maligner Tumoren ist fiir die Abschitzung der Prognose unerldsslich.
Diese hidngt vom Tumorvolumen, von der Ausbreitung des Tumors (bedeutend fiir
die Metastasierung) sowie dem Ansprechen auf chemotherapeutische Mafnahmen
ab. Die Ausdehnung der Lision wird als extrakompartmental, intrakompartmental,
ohne oder mit Metastasen bezeichnet (Abb. B-6.1). Hierzu liegen differenzierte Klas-
sifikationen der WHO fiir Tumoren der Extremitdten, der Wirbelsdule und des Be-
ckens vor. T beschreibt die Tumorgréfe und ist abhdngig von der Tumorentitdt und
der Lokalisation. (T 1 kann daher z.B. in den Weichteilen bis 5 cm grof sein, im Kno-
chen bis 8cm.) Nur durch die exakte Klassifizierung ist ein Vergleich definierter
Therapieprotokolle méglich, die zu einer erheblichen Verbesserung der Uberlebens-
rate maligner Knochenerkrankungen gefiihrt haben.

Klassifikation: Knochen- und Weichteiltumo-
ren lassen sich in gutartige (benigne) und
bosartige (maligne) Tumoren unterteilen.
Primdre Knochentumoren entstehen aus
ortsstandigem Gewebe, sekundidre Kno-
chentumoren sind die Metastasen. Semi-
maligne (intermedidre) Tumoren zeigen lo-
kal alle Kriterien des Tumorwachstums, me-
tastasieren jedoch sehr selen (<2 % der Fille).
Andere Skelettldsionen ohne echtes Ge-
schwulstwachstum werden als ,,tumordhn-
lich klassifiziert. Die Klassifikation der Kno-
chentumoren geht aus Tab. B-6.1 hervor.

Fiir die exakte Klassifikation eines Knochen-
tumors sind Aussagen Uber dessen Dignitat
(»grading“) und lokale systemische Ausbrei-
tung (..staging“) erforderlich.

Durch die diagnostischen MaBnahmen ist es
maglich, benigne und maligne Tumoren in
Abhangigkeit von ihrer GroRe (T), dem
Lymphknotenbefall (N) und der Fernmetasta-
sierung (M) zu beschreiben (Abb. B-6.1).

Das Staging ist fiir die Abschédtzung der Prog-
nose und Therapieplanung unerlasslich
(Abb. B-6.1).
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B 6 Tumoren

—m Klassifikation der primdren Knochentumoren (nach Adler)

Herkunftsgewebe
Knorpelgewebe

Knochengewebe

Bindegewebe

benigne Tumoren

= Osteochondrom

= Enchondrom/Chondrom
= Chondroblastom

= Chondromyxoidfibrom

= Osteom
= Osteoidosteom
= Osteoblastom

= nicht ossifizierendes Knochenfibrom
= Xanthofibrom

= Fibromyxom

= fibroser Kortikalisdefekt

= ossifizierendes Knochenfibrom

= osteofibrése Knochendysplasie

= fibrése Knochendysplasie

= desmoplastisches Knochenfibrom

= Kortikalisdesmoid

= benignes fibroses Histiozytom

= Osteoklastom (Grad 1)

maligne Tumoren

= Chondrosarkom (primar, sekundar, entdifferenziert,
mesenchymal, hellzellig, periostal, extraskeletal)

= Osteosarkom (primar, sekundar, teleangiektatisch,
parosteales, Paget-Osteosarkom, Strahlenosteosar-
kom)

m ossares Fibrosarkom

= malignes fibroses Histiozytom

= Osteoklastom (Grad Ill)

Fettgewebe = ossdres Lipom = Osteoliposarkom
Knochenmark = medulldres Plasmozytom
= Ewing-Sarkom
= Retikulumzellsarkom/Knochenlymphom
GefdRBe = Knochenhdmangiom = ossdres Hdmangiosarkom
= Hamangioperizytom = ossdres Lymphangiosarkom
= ossdres Lymphangiom = Adamantinom der langen Réhrenknochen
Nervengewebe = Neurinom (Schwannom)

Muskelgewebe

Chordagewebe

= Neurofibrom

= Ganglioneurom
= Leiomyom

= Rhabdomyom

= Leiomyosarkom
= Rhabdomyosarkom

= Chordom

(ON:E AN Staging von muskuloskeletalen Tumoren

Dignitdtsgrad
GO = benigne

G1 = geringgradig maligne ‘
g§ }hochgradig maligne

Tumorausbreitung . |
TO = benigne

T1 = maligne, intrakompartimental -
T2 = maligne, extrakompartimental

Tumorausbreitung, Sarkome

Tx = Primartumor nicht zu beurteilen
TO0 = kein Primartumor

T1 =Tumorausdehnung < 8 cm

T2 = Tumorausdehnung > 8 cm

T3 = diskontinuierliche Tumorausbreitung . |

-

Lymphknotenmetastasen -
NO = keine Lymphknotenmetastasen
N1 = mit Lymphknotenmetastasen

Fernmetastasen
MO = ohne Fernmetastasen
M1 = mit Fernmetastasen

v / — N

innerhalb der Knochen- bzw.
Kompartimentgrenzen

Uberschreitet Knochen- bzw.
Kompartimentgrenzen,
durchbricht Kortikalis bzw.
Begrenzung des Kompartiments
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B 6.1 Aligemeines

6.1.2 Diagnostisches Vorgehen
Klinischer Befund, Labor

Klinischer Befund: Im Friihstadium des Tumorbefalls sind die Symptome wenig rich-
tungsweisend - die wesentlichen Symptome sind zundchst banal: Schwellung und
Schmerz. Klinische Leitsymptome bzw. -befunde gibt es deshalb eigentlich nicht.

Lokalisation: Eine wesentliche Zusatzinformation iiber die Art des Tumors ergibt
sich aus dessen Lokalisation. Zahlreiche benigne und maligne Knochentumoren des
Wachstumsalters treten im Bereich der Kniegelenke auf. Die Tumorentstehung steht
ndmlich in einem engen Zusammenhang mit der Gewebedifferenzierung. Dies er-
klart die Hiufung primarer Knochengeschwiilste an den Orten des intensivsten Lan-
genwachstums in Kniegelenksndhe und ihre Entstehung vornehmlich wdhrend des
pubertdren Wachstumsschubs. Da das gréfte Knochenwachstum in der Ndhe der
Epiphysenfugen stattfindet, finden sich hier bevorzugt die Osteosarkome. Das
Ewing-Sarkom wiederum geht aus dem Knochenmark hervor (Abb. B-6.2).

Aus der Altersverteilung und Symptomlokalisation ergeben sich Verdachtsmomente
(z.B. Schwellung und Schmerz), denen durch ein Réntgenbild nachgegangen wer-
den muss.

Laborwerte: Sie sind in der Regel ohne auffilligen Befund. Bei vermehrter Osteo-
blastenaktivitidt kann die alkalische Phosphatase erhoht sein, beim Ewing-Sarkom
evtl. die Neuronen-spezifische Enolase (NSE).

6.1.2 Diagnostisches Vorgehen

Klinischer Befund, Labor

Klinischer Befund: Es gibt keine typischen
Leitsymptome!

Lokalisation: Eine wesentliche Zusatzinfor-
mation (ber die Art des Tumors ergibt sich
aus dessen Lokalisation - zahlreiche benigne
und maligne Knochentumoren des Wachs-
tumsalters treten im Bereich der Kniegelen-
ke auf.
= Osteosarkome bevorzugt in der Metaphyse
= Fibrosarkome entwickeln sich aus dem in-
traossdren Bindegewebe und finden sich
hdufig in der metaphysennahen Diaphyse.
= Das Ewing-Sarkom geht aus dem Knochen-
mark hervor und bricht bevorzugt diaphy-
sar aus dem Knochen aus (Abb. B-6.2).
Aus der Klinik ergeben sich allenfalls Ver-
dachtsmomente, denen durch ein Réntgen-
bild nachgegangen werden muss.
Laborwerte: Unauffdllig; evtl. Erhohung der
alkalischen Phosphatase oder NSE (Neuronen-
spezifische Enolase beim Ewing-Sarkom).

(O):EPX Typische Lokalisationen von Knochentumoren

i Ewing- Fibrose Dysplasie
£  Sarkom Fibrosarkom

1]

=) Aneurysmale

Osteoidosteom \i Knochenzyste

—— solitdre Chondrosarkom/

b Knochenzyste o Enchondrom

2 :

'§- Osteochond / i ; nicht ossifizierendes
g steochondrom . B . / Fibrom

= Osteosarkom - Sy - Riesenzelltumor
—_— Sy M - Kind: metaphysare Lage
] Endochondrom/ r \ Epiphysenfuge

Z  Chondrosarkom b L T .

= -1 &~ — Riesenzelltumor

& Chondroblastom ——— - Erwachsener:

epi-/metaphysdre Lage

Beachte die Beziehung zu Epi-, Meta- und
Diaphyse.

Bildgebende Verfahren

Bildgebende Verfahren

Jede Diskrepanz zwischen Trauma und resultierendem Befund, aber auch
jeder anhaltende Schmerz oder Schwellungszustand sollte deshalb primar réntge-
nologisch und ggf. durch andere geeignete bildgebende Verfahren abgekldrt wer-
den. Nur so ldsst es sich vermeiden, dass maligne Tumoren viele Wochen z.B. als
Knieprellung verkannt werden (Abb. A-2.3).

Konventionelles Rontgen: Ein gutes Rontgenbild zur richtigen Zeit ist der wesentli-
che Schritt zur Frithdiagnose von muskuloskeletalen Tumoren. Einige Knochentu-
moren zeigen einen charakteristischen Rontgenbefund, der eine Blickdiagnose er-
moglicht. Bei der Mehrzahl ist jedoch eine pathologisch-anatomische Zuordnung
nicht moglich, sodass nach radiologischen Leitsymptomen geforscht werden muss.
Die Analyse des Rontgenbildes kann dabei Informationen {iber die Dignitédt des Tu-
mors liefern. Von besonderem Interesse sind dabei die Grenzzonen des Tumorgewe-
bes:

= Hinweise auf langsames Wachstum (eher benigner Tumor): Von deutlicher Sklero-

sierungszone umgebener Tumor

Die Analyse des Rontgenbildes liefert Infor-

mationen tiber die Dignitat und die Art des

Tumors.

= Bei langsamem Tumorwachstum kommt
es zur Randsklerosierung des umgeben-
den Knochens.

= Bei raschem Wachstum dagegen zur
Osteolyse. Im Ubergangsbereich zwischen
Tumor und gesunder Kortikalis entwickelt
sich ein typischer Periostsporn (Codman-
Sporn). Weitere radiologische Kriterien der
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primdren Knochentumoren sind in
Abb. B-6.3 wiedergegeben.

= Hinweise auf schnelles Wachstum (Malignitdtskriterien):

- unscharfe Begrenzung des Tumorgewebes (Abb. B-6.3).

- ausgedehnte Osteolyse in den Randbezirken des Tumors mit dazwischen einge-
lagerten Knocheninseln (MottenfraR) als Hinweis auf extrem rasches Tumor-
wachstum

- Mineralisation im abgehobenen Periost. Durchbricht ndmlich der Tumor die
Kortikalis, so wird das Periost abgehoben und ossifiziert. Im Ubergangsbereich
zwischen Tumor und gesunder Kortikalis entwickelt sich ein typischer Periost-
sporn (Codman-Sporn). Bei mehrfacher Perforation des abgehobenen Periosts
ergeben sich zwiebelschalenartige Auflagerungen, eventuell mit Verkalkungen
an den in die Kortikalis einstrahlenden Sharpey-Fasern (Spiculae) (Abb. B-6.3).

Bei einigen benignen Knochentumoren ist der radiologische Aspekt typisch (z.B.

solitire Knochenzyste, kartilagindre Exostose). In diesen Fillen kann der Verlauf

beobachtet werden. Kann die Diagnose nicht allein aus dem Rontgenbild gestellt
werden, sind weitere diagnostische Hilfsmittel erforderlich (v.a. MRT und CT, aber
auch Knochenszintigrafie, Angiografie und Tomografie).

(O):X %N Morphologie und Radiologie von Knochentumoren

reaktion

Codman-Dreieck
(singuldre
Periostlamelle)

maligner Aspekt

‘ ausgedehnte Osteolyse

,,Zwiebelschale“ﬂ

solide Periost—4\y \/— solide Periost-

reaktion

i )
\ singuldre

j\ﬁ s/ Periostlamelle

gefurchte

‘ﬁﬁriostschale
= benigner Aspekt

y gelappte

Pt ﬁPeriostschale

1 ~

W = / Periostschale

(l

~MottenfraR* Tumorpermeation Randsklerose

Knochenszintigrafie: Sie gibt Informationen
dariber, ob es sich um eine solitdre Ldsion
handelt. Intensive Speicherungen weisen auf
einen sehr aktiven Umbauprozess hin, wie er
fiir maligne Knochentumoren oder auch spe-
zielle gutartige Knochenldsionen typisch ist.

Computertomografie und Magnetreso-
nanztomografie: bringen Informationen zur
Lokalisation, Ausdehnung und Beteiligung
weiterer Kompartments. Das Kernspintomo-
gramm zeigt auch die hdufig Gberraschend

Knochenszintigrafie: Sie gibt Auskunft dariiber, ob es sich um eine solitdre Lasion
handelt. Die Intensitdt der Speicherung gibt wichtige Hinweise auf die Art des Tu-
mors (z.B. Osteoidosteom). Eine fehlende Speicherung weist in der Regel darauf hin,
dass die Lasion inaktiv ist und lediglich beobachtet werden muss. Eine maRiggradi-
ge Speicherung wird bei den meisten benignen Lisionen festgestellt. Intensive Spei-
cherungen weisen auf einen sehr aktiven Umbauprozess hin, wie er fiir maligne
Knochentumoren oder auch in seltenen Féllen gutartige Knochenldsionen (z.B. Os-
teoidosteom) typisch ist.

Computertomografie (CT): Sie zeigt bei Knochentumoren die exakte Lokalisation
und Ausdehnung des Tumors im Knochen sowie die knocherne Destruktion. Die Be-
teiligung der Kompartments, der Bezug des Tumors zu umgebenden Weichteilstruk-
turen und die Erkennung von Lungenmetastasen sind detailliert moglich.
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B 6.1 Allgemeines

Magnetresonanztomografie (MRT): Die MRT ist das Standardverfahren zur Abkla-
rung aller zweifelhaften Befunde. Sie informiert tiber die Knochenbeteiligung und
den Befall der Weichteile und erlaubt damit die Klassifikation des Tumors entspre-
chend dem Kompartmentbefall. Die prdoperative Planung wird wesentlich verbes-
sert. Das Kernspintomogramm zeigt auch die héufig {iberraschend fortgeschrittene
Ausbreitung des Tumors im Knochenmark (sog. skip-lesions), deshalb sollte beim
Staging immer der gesamte befallene Knochen im MRT abgebildet werden.

Angiografie: Sie ist bei speziellen Fragestellungen geeignet, wenn die Vaskularitdt
eines Tumors fiir die Auswahl des Therapie-Verfahrens (z. B. selektive Embolisation)
von Interesse ist oder die Beteiligung des GefdR-Nerven-Biindels fiir die Operations-
planung abgegrenzt werden muss.

Tomografie (Rontgenschichtaufnahme): Diese wird immer dann eingesetzt, wenn
trabekuldre oder kortikale Destruktionen, Penetrationen der Kortikalis oder die
Dichte des Tumors erkannt werden sollen. Sie wurde weitgehend von der Compu-
tertomografie ersetzt.

Arthrografie: In Einzelfdllen angezeigt, wenn intraartikuldre (synoviale Chondroma-
tose) von extraartikuldren, kartilagindren Tumoren (Chondrosarkom) unterschieden
werden miissen.

Biopsie

Die Biopsie ist in Zweifelsfdllen eine der wichtigsten Manahmen fiir die Diagnose
und das Grading des Tumors und muss sorgfdltig geplant sein. In den meisten Fallen
ist eine offene Biopsie angezeigt, um gentigend Gewebe fiir eine aussagefdhige Beur-
teilung durch den Pathologen zu erhalten. Eine Nadelbiopsie ist bei ungiinstigen Lo-
kalisationen und speziellen Tumoren moglich. Bei der Biopsie sollte ein ausreichend
grofBes Gewebestiick gewonnen werden, das bis zur endgiiltigen Diagnosestellung
konserviert werden muss. Die Biopsie wird in der Regel als Inzisions- oder Stanz-
biopsie durchgefiihrt. Dabei wird ein gut zugdnglicher und reprdsentativer Teil des
Tumors entnommen. Primdre Exzisionen sind nur bei sicher gutartigen Ldsionen,
wie z. B. dem Osteochrondrom angezeigt.

Die Technik der Biopsie muss evtl. noch erforderliche Sekunddreingriffe beriicksich-
tigen. Die Biopsienarbe und Drainagestelle muss deshalb in dem spdter zu resezie-
renden Bereich liegen. Der Zugang sollte abseits des Gefd3-Nerven-Biindels liegen
und nicht zwischen, sondern durch die Muskulatur erfolgen. Longitudinale Inzisio-
nen sollten bevorzugt werden, eine Verschleppung von Zellen in andere Kompart-
ments muss vermieden werden. Dies schrankt den Gebrauch von tief eingesetzten
Instrumenten ein. Die Knochenresektion sollte die Stabilitdt des Knochens nicht ge-
fahrden. In jedem Fall sollte ein ausreichend grofes Gewebestiick {iber den Rand-
bereich des Tumors hinaus gewonnen werden.

6.1.3 Allgemeine Therapie

Die Therapie ist in erster Linie abhdngig von der Dignitdt des Tumors und dessen
lokaler und systemischer Ausbreitung, die sich in der Klassifikation widerspiegelt
(Abb. B-6.1).

Bei benignen Knochentumoren ist die Behandlungsstrategie von den lokal durch
den Tumor bedingten Symptomen abhdngig. Schmerzen oder zunehmende Schwel-
lung (z. B. bei kartilagindren Exostosen) mit der Gefahr von lokalen Druckschaddigun-
gen sprechen fiir eine operative Intervention. Gleiches gilt fiir die Stabilitdtsgefahr-
dung des Knochens bei langsamer Ausbreitung des Tumors (z. B. bei juveniler Kno-
chenzyste). In allen anderen Fllen ist lediglich Beobachtung angezeigt. Dies gilt
ganz besonders fiir die primdr benignen Verldufe von Knochenfibromen.

Eine primdr zuriickhaltende Einstellung ist auch bei den benignen Weichteiltumo-
ren angebracht — Ganglien und Weichteilzysten sollten nur dann entfernt werden,
wenn rezidivierend Beschwerden auftreten.

Bei malignen Knochentumoren hingt die Entscheidung ausschlieBlich von der exak-
ten Klassifikation des Knochentumors ab. In vielen Fillen ist sowohl die Klassifika-
tion eines erkennbar malignen Tumors, aber auch eine Entscheidung {iber die

fortgeschrittene Ausbreitung des Tumors im
Knochenmark (skip-lesions).

Die Angiografie liefert Informationen zur
Vaskularitat, Arthrografien zur speziellen Fra-
ge der Gelenkbeteiligung.

Biopsie

Meist ist eine offene Biopsie angezeigt, um
geniigend Gewebe zu erhalten. Eine Nadel-
biopsie ist bei ungtinstiger Lokalisation mog-
lich.

6.1.3 Allgemeine Therapie

Die Therapie ist in erster Linie abhangig von
der Dignitat des Tumors und dessen lokaler
und systemischer Ausbreitung (Abb. B-6.1).

Bei benignen Knochentumoren richtet
sich die Behandlungsstrategie nach den
Symptomen und einer etwaigen Stabilitats-
gefahrdung des Knochens.

Bei malignen Knochentumoren ist die Ent-
scheidung allein von der exakten Klassifika-
tion abhangig.
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Insgesamt haben sich die Behandlungsergeb-
nisse in den letzten Jahren erheblich verbes-
sert. Dies ist im Wesentlichen auf Therapie-
protokolle zurlickzufiihren, die eine sinnvolle
Kombination von prd- und postoperativer
Chemo- oder Radiotherapie und Operation
vorsehen (Abb. B-6.4 und Abb. B-6.5).

Die isolierte Extremitatenperfusion (ILP,
isolated limb perfusion) ist ein neoadjuvantes
Verfahren, mit dem eine Resektabilitdt von lo-
kal fortgeschrittenen Weichgewebssarkomen
erreicht werden soll.

Die Rezidiv- und allgemeine Uberlebensrate
hangt v. a. von der TumorgréRe bei der OP
(Volumen > 150 cm? prognostisch ungiinstig)
und der Radikalitdt der OP ab.

Dignitdt des Tumors primdr nicht moglich, sodass zundchst eine Biopsie erforderlich
ist (s.0.).

Die Behandlungsergebnisse von malignen Knochentumoren haben sich in den letz-
ten 30 Jahren erheblich verbessert. Dies ist im Wesentlichen auf Therapieprotokolle
zurlickzufiihren, die eine sinnvolle Kombination von prd- und postoperativer Che-
motherapie oder Radiotherapie und Operation vorsehen. So konnte die 5-Jahres-
Uberlebensrate beim lokalisierten Osteosarkom von ca. 10% im Jahr 1950 auf>70%,
beim Ewing-Sarkom von 10% auf 70 % verbessert werden (Abb. B-6.4). Bei 20-30%
der Patienten mit Ewingsarkom finden sich bereits im Staging weitere Metastasen,
die die Prognose verschlechtern. Die Prognose im Rezidiv ist ungiinstig. Die 5-Jah-
resiiberlebensraten liegen dann unter 20%. Die Behandlung des Osteosarkoms er-
folgt im deutschsprachigen/europdischen Raum nach dem Protokoll der kooperati-
ven Osteosarkomstudie (COSS, EURAMOS 1), die des Ewing-Sarkoms nach dem der
kooperativen Ewing-Sarkom-Studie (EURO-E. W. I. N. G. 99, EWING 2008) der Ge-
sellschaft fiir Pddiatrische Onkologie und Himatologie. Die prdaoperative Chemothe-
rapie hat auch die Méglichkeiten extremitdtenerhaltender Operationen erweitert.
Fiir den Vergleich der verschiedenen Verfahren werden die operativen Verfahren in
intraldsionale, marginale, weit resezierende und radikal operative Verfahren unter
Bezug auf Extremitdtenerhaltung oder Amputation unterschieden (Abb. B-6.5). Die
gliedmaBenerhaltenden Operationsverfahren stehen heute im Vordergrund. Sie er-
fordern eine multidisziplindre Versorgung des betroffenen Kindes und Jugendlichen
durch den operativen Orthopdden, pddiatrischen Onkologen, Radiologen und Patho-
logen. Es sollte eine Uberweisung an ein spezielles Zentrum erfolgen.

Als spezielles neoadjuvantes Verfahren hat sich bei lokal fortgeschrittenen Weichge-
webssarkomen die isolierte hypertherme Extremitdtenperfusion (ILP, isolated limb
perfusion) mit Tumornekrosefaktor-alpha (TNF-a) und Melphalan unter milder Hy-
perthermie bewdhrt. Durch Einsatz eines Tourniquets und Prdparation der Gefil3e
wird der Extremitdtenkreislauf mithilfe der Herz-Lungen-Maschine wadhrend der
Medikamentenapplikation vom Ko&rperkreislauf getrennt. Bei Ansprechraten
von >70% soll eine Resektabilitdt des Tumors herbeigefiihrt werden, um Amputatio-
nen und mutilierende chirurgische Eingriffe zu vermeiden.

Die Rezidivrate und allgemeine Uberlebensrate hingt im Wesentlichen von der Gro-
Be des Tumors zum Zeitpunkt der Operation (ein Tumorvolumen tiber 150 cm3 ist
prognostisch ungiinstig) und der Radikalitit der Operation ab. Bei komplett durch-
gefiihrtem therapeutischem Protokoll unterscheiden sich die Behandlungsergebnis-
se bei gliedmafRenerhaltenden Maffnahmen und Amputationen nicht mehr.

(O):EXN Uberlebensraten von Patienten mit malignen Knochentumoren

Bis zu den 1990er Jahren ver-

100 .
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e — e Ewing-Sarkom / sie konstant.
°
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/ Thieme, 2009)
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B 6.2 Benigne primdre Knochentumoren

[ON:EFN Operative Therapie maligner Tumoren der Extremitéten und Rezidivrate

Weichteiltumoren

¥

radikale Resektion
En-bloc-Entfernung
des gesamten Muskel-
kompartiments

Excision weit im
Gesunden (,,wide
excision*
En-bloc-Entfernung
des Tumors und der
reaktiven Zone unter
Mitnahme eines
Sicherheitsrandes an
gesundem Gewebe

Excision entlang der
Tumorbegrenzung
(,,marginal excision*)
En-bloc-Entfernung
des Tumors innerhalb
der reaktiven Zone

extremitatenerhaltende MaRnahmen ]

Knochentumoren

+

radikale Resektion
En-bloc-Entfernung
des gesamten Knochens

Resektion weit im
Gesunden

(,»wide excision*)
En-bloc-Entfernung des
Tumors und der reaktiven
Zone unter Mitnahme eines
Sicherheitsrandes an
gesundem Knochen

Resektion entlang der
Tumorbegrenzung
(,»,marginal excision*)
En-bloc-Entfernung
des Tumors innerhalb

I Amputationen ———

radikale
Amputation

Amputation
weit im
Gesunden

il

W

Amputation
in Hohe de
Tumorbe-
grenzung

-

intrakapsulare
bzw. subtotale

intrakapsulire Entfernung der reaktiven Zone Amputation
(Enukleation) . "
Tumorverkleinerung :\r/:trakﬁpsulare (I:-Iinthefnung
oder Morcellement orcellement oder Kiirettage
a b
Tumorzonen Radikalitat Stadium
Tumor gutartig baosartig
./ Kapsel 1 2 3 IA B A B
" reaktive Zone intrakapsulare Enukleation 0 30 70 90 90 100 100
Exzision entlang der Tumorbegrenzung 0 0 50 70 70 90 90
Exzision im Gesunden 0 0 10 10 30 30 50
radikale Resektion 0 0 0 0 0 10 20
¢ Rezidivrate (%)
(nach Niethard, F. U., Kinderorthopadie, Thieme, 2009)
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Zu den benignen Knochentumoren zdhlen zahlreiche morphologisch duf3erst unter-
schiedliche Geschwiilste, die sich nach ihrem Herkunftsgewebe zusammenfassen
lassen (Tab. B-6.1). Vom Knorpel ausgehende Tumoren sind das Osteochondrom, das

Zu den benignen Knochentumoren zdhlen
zahlreiche, morphologisch duRerst differente
Geschwiilste (Tab. B-6.1).

Enchondrom, das Chondroblastom und das seltene Chondromyxoidfibrom. Osteoid-
osteom und Osteom sind die wichtigsten vom Knochengewebe herstammenden Ge-
schwiilste dieser Gruppe. Das Knochenfibrom geht vom Bindegewebe, das Himan-

giom von GefdRgewebe

dus.

6.2.1 Osteochondrom

6.2.1 Osteochondrom

Osteokartilagindre Exostose.

Metaphysennah wachsender, pilzférmiger Knochentumor mit auflie-

gender Knorpelkappe.
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Klinik, Vorkommen: Die solitdren Osteo-
chondrome sind bevorzugt in Kniegelenks-
nahe und am Oberarm lokalisiert

(Abb. B-6.6). Je nach TumorgroRe ist mit
Schmerzen oder Funktionsbehinderungen
nahe liegender Gelenke zu rechnen.

Diagnostik: Die Palpation und der radiologi-
sche Befund mit pilzartigem Tumorwachstum
sind typisch (Abb. B-6.6).

Klinik, Vorkommen: Die relativ haufigen Osteochondrome werden meist im 2. Le-
bensjahrzehnt entdeckt. Die solitiren Osteochondrome betreffen in der Hilfte der
Fille die distale Femurmetaphyse sowie die proximale Metaphyse von Tibia und Hu-
merus (Abb. B-6.6). Die Symptomatik wird meist von der GroRe des Tumors be-
stimmt. Funktionsbehinderungen an den betroffenen Gelenken durch {iberschnap-
pende Sehnen oder durch Schmerzzustinde infolge einer heterotopen Bursabildung
in den mechanisch belastenden Weichteilen sind hdufig. Bei der Exostosenkrankheit
(S.110) (multiple kartilagindre Exostosen) handelt es sich um eine vererbliche Son-
derform der Erkrankung.

Diagnostik: Man tastet einen meist kugeligen, derben Tumor. Im Rontgenbild ist die
pilzartige Vorwolbung des Tumors zu erkennen (Abb. B-6.6). Dabei besteht eine au-
Berordentliche morphologische Vielfalt. Die Tumoren kénnen breitbasig aufsitzen
oder schmal gestielt sein.

(ON:EXN Osteochondrom|kartilaginire Exostose

B haufig

g ﬁ. weniger haufig

a

a Bevorzugte Lokalisationen von Osteochondromen.
b Typischer morphologischer (intraoperativer Situs, I) bzw. radiologischer Befund (11): pilzférmig wachsende osteokartilaginare Exostose im Bereich

der distalen Femurmetaphyse.

Therapie: Abhdngig von der TumorgroRe sind
Resektionen erforderlich.

Verlauf: Eine maligne Entartung ist duRerst
selten. Bei der vererblichen Exostosenkrank-
heit (multiple kartilagindre Exostosen) kann
es bei bis zu 2 % zur malignen Entartung kom-
men.

6.2.2 Enchondrom

Therapie: Sie ergibt sich in der Regel aus den funktionellen Stérungen durch die Tu-
morgrofe. Bei Funktionsbehinderung erfolgt die Resektion des Tumors. Bei maligner
Entartung ist die Resektion nach den Prinzipien der onkologischen Radikalitat erfor-
derlich.

Verlauf: Bei den solitiren Osteochondromen ist duf3erst selten mit einer malignen
Entartung zu rechnen. Bei der Exostosenkrankheit liegt das Risiko bei etwa 2 %. Eine
GroRenzunahme muss deshalb sorgfaltig beobachtet werden.

6.2.2 Enchondrom

Im Markraum des Knochens liegender Tumor aus hyalinem Knorpelge-

webe. Enchondrome treten in jedem Lebensalter auf.

Formen:

= Die meisten Enchondrome liegen in den
kurzen Rohrenknochen der Hande. Das
Rontgenbild zeigt eine blasige Auftreibung

Formen:

= Etwa die Hilfte der Tumoren liegt in den kurzen Rohrenknochen der Hédnde, selte-
ner auch in den FiiBen. Das Rontgenbild zeigt den zentral in den Phalangen gele-
genen Tumor mit blasiger Auftreibung des Knochens, evtl. mehrfach gekammert
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B 6.2 Benigne primdre Knochentumoren

und mit scharfer Abgrenzung gegeniiber den Knochenstrukturen (Abb. B-6.7). Sie
sind meist Zufallsbefunde und bediirfen ohne Symptome lediglich der Beobach-
tung. Die operative Therapie besteht in der Kiirettage und Spongiosaauffiillung
des Enchondroms, bei ausgedehntem Befall auch in der Resektion und Defektiiber-
briickung. Die Prognose dieser Tumoren ist gut.

= Die Enchondrome der langen Roéhrenknochen (insbesondere stammnah) sind
ebenfalls gutartige Tumore, die jedoch im Verlauf bildgebend kontrolliert werden
sollten. Diagnostik und Therapie wie bei kurzen R6hrenknochen (s.o.).

= Die Enchondrome des Beckens entarten haufig (s. Chondrosarkom), sodass in der
Regel eine histologische Sicherung und chirurgische Entfernung angezeigt ist.

= Der verbreitete Befall des Knochens tritt als angeborene Entwicklungsstérung des
Skeletts (Skelettdysplasie) bei der Enchondromatose (S.110) auf.

= Bei peripherer Lage des Enchondroms mit Usurierung der Kortikalis wird auch
von einem periostalen Chondrom gesprochen, das zu Spontanfrakturen fiihren
kann.

= Die frither als Chondrosarkom G1 bezeichneten Tumoren an den Extremitdten
werden nach neuer Klassifikation als atypische kartilagindre Tumore bezeichnet.

des Knochens (Abb. B-6.7). Als symptom-
loser Zufallsbefund bediirfen sie lediglich
der Beobachtung. Die operative Therapie
besteht in der Kiirettage und Spongiosaauf-
fillung, bei ausgedehntem Befall auch in
der Resektion und Defektiiberbriickung.

= Enchondrome der langen R6hrenkno-
chen sind benigne, sollten jedoch je nach
GroRe im Verlauf kontrolliert werden.

= Enchondromatése Tumoren des Beckens
sind potenziell maligne und sollten histolo-
gisch gesichert und ggf. bei nachweisbarem
Progress reseziert werden.

= Enchondromatose (S.110)

= periostales Chondrom.

(OX:E WA Enchondrom

Typische Lokalisation und charakteristischer radiologischer
Befund eines Enchondroms: blasige Auftreibung des fiinf-
ten Mittelhandknochens.

6.2.3 Chondroblastom

6.2.3 Chondroblastom

Codman-Tumor.

Meist in der Epiphyse lokalisierter, aus Knorpelgewebe bestehender
Knochentumor.

» Definition.

Neben dem Riesenzelltumor (S.239) ist das Chondroblastom der einzige
in der Epiphyse gelegene Tumor.

» Merke.

Klinik, Vorkommen: Chondroblastome treten vorwiegend bei Kindern und jugend-
lichen Erwachsenen auf. Der Tumor ist zu etwa 50% im Bereich des Kniegelenks
oder des proximalen Humerus lokalisiert (Abb. B-6.8). Anhaltende Schmerzen ste-
hen im Vordergrund der Symptomatik.

Klinik, Vorkommen: Tumor des Kindes- und
Jugendalters mit Schmerzen.
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Diagnostik: Das Rontgenbild zeigt einen zys-
tischen Knochentumor (Abb. B-6.8).

Therapie: Kiirettage, Behandlung des Rand-
bezirkes mit einem Adjuvans (z. B. Ethanol)
und Spongiosa- oder Zementauffiillung.

Prognose: Glinstig.

6.2.4 Osteoidosteom und Osteoblastom

Klinik, Vorkommen: Das Osteoidosteom ist
vorwiegend in Femur und Tibia, das Osteo-
blastom in der Wirbelsaule lokalisiert

(Abb. B-6.9). Typisch ist ein nachtlicher
Schmerz, der sich auf Acetylsalicylsdure oder
NSAR gut zuriickbildet.

Diagnostik, Differenzialdiagnose: Rontge-
nologisch imponiert das Osteoidosteom als
Sklerosierungszone mit zentraler Aufhellung
(Nidus, (Abb. B-6.10), das Osteoblastom als
zystische Knochenldsion. Szintigrafisch findet
sich bei beiden eine deutliche Mehrspeiche-
rung. DD: Brodie-Abszess (S.254) und Osteo-
myelitis.

Therapie: Beim Osteoidosteom Radiofre-
quenzablation oder Entfernung des Nidus,
beim Osteoblastom Kiirettage, Denaturierung
mit Adjuvans und Spongiosa-/Zementauffil-
lung.

Diagnostik: Das Rontgenbild zeigt den Befund einer , Knochenzyste“. Die Osteolyse-
zone wird von einer Randsklerose umgeben. Im Zentrum kénnen sich unregelmafi-
ge, trabekuldre Verdichtungen finden (Abb. B-6.8). Typisch ist ein in der MRT umge-
bendes Knochenmarkddem.

Therapie: Eine ausgiebige Kiirettage des Tumors und Spongiosa- oder Zementauffiil-
lung ist ausreichend. Um das Rezidivrisiko zu senken, hat sich der Einsatz von Adju-
vantien (z. B. Denaturierung mit Ethanol) bewahrt.

Prognose: Die Prognose ist giinstig. Der Tumor wachst in der Regel nur langsam. Al-
lerdings kann durch die gelenkflichennahe Lage die Stabilitdt der Strukturen ge-
fahrdet sein und ein Einbruch in das Gelenk erfolgen. Rezidive werden in bis zu 15%
beschrieben.

(OX:EX:¥ Chondroblastom

Zystischer Tumor mit typischer Lokalisation
im proximalen Humerus, 50 % der Chondro-
blastome sind im Bereich des Kniegelenkes

oder des proximalen Humerus lokalisiert.

6.2.4 Osteoidosteom und Osteoblastom

Gutartige osteoblastische Tumoren mit réntgenologisch erkennbarer

zentraler Aufhellungszone (Nidus). Das Osteoidosteom ist vorwiegend in der Korti-
kalis lokalisiert und erreicht eine Grofe bis zu 2 cm. Das Osteoblastom tritt dagegen
tiberwiegend im spongitsen Bereich auf und kann eine GréRe von 2-10cm errei-
chen.

Klinik, Vorkommen: Osteoidosteom und Osteoblastom werden meist bei Jugend-
lichen angetroffen. Das Osteoidosteom ist in etwa 50 % in der Kortikalis von Femur
und Tibia lokalisiert. Die Osteoblastome finden sich dagegen zu etwa 40% in der
Wirbelsdule und hier wiederum meist in den Wirbelbogenstrukturen (Abb. B-6.9).
Die Symptomatik wird von einem heftigen, meist nachts auftretenden Schmerz ge-
prdgt. Als typisch wird die Riickbildung des Schmerzes unter Acetylsalicylsdure/
NSAR beschrieben.

Diagnostik, Differenzialdiagnose: Das Rontgenbild zeigt beim Osteoidosteom eine
Auftreibung der Kortikalis und eine etwa 1 bis 2 cm runde Sklerose, in deren Zen-
trum sich meist erst computertomografisch ein rundlicher Aufhellungsherd (Nidus)
darstellen ldsst (Abb. B-6.10). Beim Osteoblastom fehlt die charakteristische Peri-
fokalsklerose. Der Tumor imponiert als zystische Knochenldsion, die von einer
Randsklerose umgeben ist. Szintigrafisch findet sich bei beiden Tumoren immer eine
erheblich vermehrte Speicherung. Differenzialdiagnostisch sind Brodie-Abszess
(S.254) und Osteomyelitis abzugrenzen. MR-morphologisch findet sich ein aus-
gedehntes Markraumdédem um den Nidus als Ausdruck einer lokalen Entziindungs-
reaktion.

Therapie: Beim Osteoidosteom wird der Nidus durch Radiofrequenzablation im CT
oder operativ entfernt, was zu einer prompten Beseitigung der Schmerzen fiihrt. Bei
schwer lokalisierbaren Tumoren kann das Osteoidosteom prdoperativ radioaktiv
markiert und intraoperativ mit einer Sonde aufgespiirt werden. Beim Osteoblastom
ist eine Kiirettage, Denaturierung mit Adjuvans und Spongiosa- bzw. Zementauffiil-
lung angezeigt.
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