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Zusammenfassung

Hintergrund: Atypische chondrogene Tumoren (ACT) der kurzen und langen
Röhrenknochen, früher als Chondrosarkome G1 bezeichnet, verhalten sich lokal
aggressiv, haben aber ein sehr geringes Metastasierungspotenzial. Die Abgrenzung zu
benignen Enchondromen ist aus klinischer, radiologischer und histopathologischer
Sicht komplex.
Ziel der Arbeit: Epidemiologie, Diagnostik und Therapie von ACT unter besonderer
Berücksichtigung der Abgrenzung zu Enchondromen werden dargestellt.
Material und Methoden: Es erfolgt die Zusammenfassung der internationalen
Fachliteratur zu ACT und Enchondromen.
Ergebnisse: Die Inzidenz von Enchondromen, und mehr noch von ACT, ist über die
Jahre angestiegen, was auf häufiger werdende Diagnostik hinweist. Im Gegensatz
zu Enchondromen können ACT mit Schmerzen verbunden sein und radiologische
Zeichen aggressiven Wachstums, wie tiefes endosteales Scalloping, aufweisen. Die
alleinige Biopsie zur Differenzierung zwischen Enchondromen und ACT ist oft nicht
hilfreich, da aufgrund der punktuellen Probegewebsentnahme ein „sampling error“
resultieren kann. Die definitive operative Therapie von ACT der langen und kurzen
Röhrenknochen hat sich über die letzten Jahre gewandelt, weg von einer radikalen
Tumorentfernung hin zu intraläsionaler Kürettage. Ein Zuwarten ist bei radiologischem
Verdacht auf das Vorliegen eines Enchondroms regelmäßigen Verlaufskontrollen
mittels Magnetresonanztomographie (MRT) möglich.
Schlussfolgerungen: ACT weisen im Gegensatz zu Enchondromen radiologische
Zeichen eines aggressiven Wachstums auf. Die heutzutage bevorzugte Therapie
besteht aus einer intraläsionalen Kürettage. Sowohl Diagnostik als auch Therapie und
Nachsorge von kartilaginären Tumoren sollten an einem spezialisierten Tumorzentrum
erfolgen.

Schlüsselwörter
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Differenzierung

Atypische chondrogene Tumoren (ACT)
sind Knochentumoren aus Knorpelmatrix,
früher auch als Chondrosarkome G1 be-
zeichnet [17, 33]. Enchondromewiederum
werden als rein benigne Läsionen ange-

sehen, die – anders als ACT – ein geringes
Lokalrezidivrisiko sowie eine vernachläs-
sigbar geringe Tendenz zur malignen
Entartung aufweisen. Allerdings ist die
Differenzierung zwischen Enchondromen
und ACT sowohl aus klinischer als auch
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Tab. 1 Mögliche radiologische Unterscheidung zwischen Enchondromen, atypischen chondrogenen Tumoren (ACT) sowie ChondrosarkomenG2/3
der langen Röhrenknochen. (Adaptiert nach [13, 15, 21, 24, 33])

Enchondrom ACT Chondrosarkom G2/3

Größe Meist <5 cm Meist >5 cm Meist >5 cm

Kortikale Umbaureaktionen Sehr selten Möglich Ja

Lokalisation (Distale) Metaphyse (Proximale) Metaphyse (körperstammnah) Metaphyse – Epiphyse

Fettgewebsinseln innerhalb
des Tumors

Ja Ja Nein

Scalloping Nein oder oberfläch-
lich (<1/3)

Tief (>1/3),
kurzstreckig (<2/3 der gesamten Tumorgröße)

Tief (>2/3),
langstreckig (>2/3 der gesamten
Tumorgröße)

Kontrastmittelaufnahme in
der dynamischenMRT

Langsame und geringe
KM-Aufnahme

Langsame und geringe KM-Aufnahme Schnelle und starke KM-Aufnahme

Größenwachstum Sehr selten Möglich Ja

Matrix Popcornartige Kalzifi-
zierung

Popcornartige Kalzifizierung; möglicher Verlust der
Kalzifizierungenwährend Nachsorge

Große Anteile nichtmineralisierter
Matrix

Weichteilanteil (MRT, CT) Nein Nein Ja

Kortexdurchbruch (MRT, CT) Nein (Ausnahme: kurze
Röhrenknochen)

Möglich (z. B. Sulcus bicipitalis bei Lokalisation in
proximalen Humerus;.Abb. 1)

Ja; kortikale Hyperostosis und Kno-
chenauftreibung (selten)

Knochenmarködem (MRT) Nein Möglich Ja
99Te- oder 201Tl-Aufnahme
(Szintigraphie)

Keine oder wenig Überschneidung zwischen Enchondrom und ACT Stark

SUV (PET-CT) Wenig Überschneidung zwischen Enchondrom und ACT Stark
99Te 99Technetium, 201Tl 201Thallium, CT Computertomographie, KM Kontrastmittel,MRTMagnetresonanztomographie, PET-CT Positronenemissionstomogra-
phie-Computertomographie, SUV „standardized uptake value“

radiologischer und histopathologischer
Sicht komplex.

Epidemiologie

Im Jahr 2013 wurden Chondrosarkome
G1 der langen und kurzen Röhrenkno-
chen durch die World Health Organisation
(WHO) von tatsächlichmalignen Chondro-
sarkomen G2 und G3, durch die Namens-
änderung auf ACT, abgegrenzt [18, 33].
DieseÄnderungunterstreicht, dass ACT als
Tumoren mit intermediärer Dignität ein-
gestuft werden sollten, da sie sich zwar
lokal aggressiv verhalten, aber nur sehr
selten metastasieren.

» Die Bezeichnung „ACT“ sollte
nur im Bereich der Extremitäten
verwendet werden

Die Prävalenz von ACT beträgt 0,4% [35],
verglichen mit einer Prävalenz von knapp
2% (an der Schulter) bis 3% (am Kniege-
lenk) für Enchondrome [20, 35]. Sowohl
Enchondrome als auch ACT treten mehr-
heitlich in langen – sowie insbesondere
Enchondrome – auch in kurzen Röhren-
knochen auf [37]. Die Bezeichnung „ACT“
sollte jedoch nur im Bereich der Extremi-

täten verwendetwerden, während die his-
tologisch niedrigmalignen chondrogenen
Tumoren des Achsenskeletts (z. B. Becken,
Skapula) als „Chondrosarkom G1“ zu be-
zeichnen und anders zu therapieren sind,
d. h. mittels weiter Resektion [36].

In der Publikation von van Praag et al.
aus dem Jahr 2018 wurde über eine kon-
tinuierliche Steigerung der Inzidenz von
Enchondromen und – mehr noch – ACT
berichtet [31], wobei davon ausgegangen
werden kann, dass dieses Phänomen stark
mit häufiger werdender Diagnostik wie
Röntgenaufnahmen, Magnetresonanz-
tomographie (MRT) bzw. der strengeren
Klassifikation von chondrogenen Tumoren
anhand radiologischer Kriterien zusam-
menhängt [33].

Diagnostik

Da Enchondrome und ACT mehrheit-
lich keine spezifischen Symptome ver-
ursachen, werden sie regelhaft als Zu-
fallsbefund im Rahmen einer radiologi-
schen Abklärung wegen anderwärtiger
Beschwerden (z. B. degenerative Gelenk-
veränderungen) entdeckt. Ausnahmen
können pathologische Frakturen sein, die
häufig an den kurzen Röhrenknochen

des Handskeletts auftreten, sowie große
kartilaginäre Tumoren der langen Röh-
renknochen, bei welchen PatientInnen
gelegentlich über Schmerzen berichten
[15]. Schmerzen werden hierbei u. a. auf
erosive Prozesse der Kortikalis mit mehr
oder weniger ausgeprägtem Scalloping
zurückgeführt. Dennoch sollte „Schmerz“
nicht als spezifisches Kriterium gewer-
tet werden, da dieses bei PatientInnen
mit Enchondromen aufgrund anderer
schmerzverursachender Pathologien so-
gar häufiger vorkommen kann als bei ACT
[14].

An die Anamnese schließt sich die klini-
sche Untersuchung an, welche u. a. lokale
Druckschmerzen, Schwellungen und Be-
weglichkeit angrenzender Gelenke abfra-
gen sollte [15]. Danach ist – so nicht schon
erfolgt – eine Röntgenuntersuchung der
betroffenen Region in 2 Ebenen zu ver-
anlassen, welche erste wesentliche Hin-
weise auf die Dignität der kartilaginären
Läsion gibt (. Tab. 1). Wurde am Rönt-
genbild ein kartilaginärer Tumor diagnos-
tiziert, sollteeineweiterführendeMRToder
Computertomographie (CT) durchgeführt
werden [30, 40]. Ein besonderes radiologi-
sches Zeichen kartilaginärer Läsionen ist
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Abb. 18Atypischer chondrogener Tumor (ACT) des rechten proximalenHumerus einer 53-jährigen
Patientin. Ima.-p.-RöntgenbildkartilaginäreLäsionderproximalenHumerusmetaphysemittiefemen-
dostealem Scalloping des Tuberculummajus (a). In derMagnetresonanztomographie (MRT) typische
Signalgebung in der T1- (b) und T2-gewichteten (c) Sequenz. In der axialen Aufnahme fokale Kortex-
destruktion imBereichdesSulcusbicipitalismit kleinerextraossärenTumorkomponentenachweisbar
(Pfeil,d).R rechts

a b

c

d

Abb. 28 Enchondromdes distalen Femurs rechts bei einer 50-jährigen Patientin, als Zufallsbefund
bei Abklärung eines Knie-Verdreh-Traumas entdeckt. Im a.-p.- und seitlichen Röntgenbild solitäre Lä-
sionderdistalenFemurdiaphysemit kartilaginärerMatrixundschwacherTransitionszone (a).Darüber
hinaus oberflächliches endosteales Scalloping der ventralenMatrix erkennbar (Pfeil,b). Histologisch
lappiggebauter, zellarmer Tumormit teilweise verkalkter, chondrogenerMatrix (c,dAusschnitt von c)

das „Scalloping“, die fokale Arrosion des
Kortex (. Tab. 1;. Abb. 1; 2 und 3; [5, 14]).

Mit neuartigen bildgebenden Verfah-
ren wie der dynamischen MRT-Untersu-
chung, Positronenemissionstomographie-
Computertomographie (PET-CT) und com-
putergestützter Texturanalyse wird ver-
sucht, zwischen benignen und malignen
kartilaginären Läsionen zu unterscheiden
[9]. Der Stellenwert einer PET-CT und Kno-
chenszintigraphie in der Differenzierung
zwischen Enchondromen und ACT wird
jedoch kontrovers diskutiert [2, 33] und ist
von fraglicher Signifikanz. In der Knochen-
szintigraphie reichern ACT bzw. Chondro-
sarkome G1 vermehrt 99Technetium und
201Thallium an [21]. Allerdings müssen

zum einen immer auch andere Gründe
der Tracer-Aufnahme ausgeschlossenwer-
den (z. B. lokale Überlastungsreaktionen)
[15], zum anderen ist gerade die Sensi-
tivität von 99Technetium gering [21]. In
der 18F-FDG(18Fluorodeoxyglukose)-PET-
CT kann zwar zwischenACT und höhergra-
digen Chondrosarkomen unterschieden
werden, zwischen Enchondromen und
ACT gelingt dies aber kaum, aufgrund
ähnlicher metabolischer Aktivität [2].

Die alleinige Biopsie zur Differenzie-
rung von suspekten Enchondromen bzw.
ACT ist oft nicht hilfreich, da es zu einem
„sampling-error“ kommen kann; während
Anteile des Tumors höher oder weniger
gut differenziert sein können, bekommt

der Pathologe nur ausgewählte Regionen
zurBegutachtung.Darüberhinausmachen
es die histologischen Ähnlichkeiten von
Enchondromen und ACT notwendig, die
histopathologische Diagnose mit der Bild-
gebung zu korrelieren [33].

» Die alleinige Biopsie zur
Differenzierung von suspekten
Enchondromen bzw. ACT ist oft
nicht hilfreich

Schließlich hängt die Entscheidung für
oder gegen eine Biopsie vor definitiver
Versorgung von Enchondromen (. Abb. 2)
bzw. ACT (. Abb. 3) u. a. davon ab, ob
auf Basis der Bildgebung auch andere Dif-
ferenzialdiagnosen in Betracht kommen
könnten oder obMalignitätszeichen nach-
weisbar sind, die auf ein höhergradiges
Chondrosarkom (G2/3) hinweisen [33]. Ra-
diologische Malignitätszeichen sind u. a.
Osteolysen, periostale Ödemzonen, das
Fehlen von eingeschlossenen Fettinseln,
permeative oder mottenfraßartige Kno-
chendestruktion sowie Kortexdestruktion
und ein extraossärer Weichteilanteil [24,
33, 43].

In der Histopathologie stellen Enchon-
drome zellarme, gelappte Tumoren mit
hyaliner Matrix dar, die von einer dünnen
Schicht reaktiven Knochens umgeben
ist [16]. In die Matrix eingebettet sind
zytologisch unauffällige Chondrozyten,
welche in Zellnestern angeordnet sein
können [16]. Stellenweise kann die Matrix
Verkalkungen aufweisen (. Abb. 2; [16]).
Demgegenüber sind ACT zellreicher und
weisen gering atypische Chondrozyten
auf. Darüber hinaus ist ein Entrapment
(Einschluss) präexistenter Knochenbälk-
chen typisch für ACT, was auf ein infiltrati-
ves Wachstumsmuster hinweist (. Abb. 3;
[16]).

Allerdings tendiert man heute dazu,
weder bei – auf Basis der Bildgebung
vermuteten – Enchondromen noch bei
ACT vor definitiver Operation eine Biopsie
durchzuführen, sondern die Läsion direkt
zu kürettieren, da die Rezidivrate unab-
hängig vom endgültigen histopathologi-
schen Ergebnis nach Kürettage nicht sig-
nifikant höher zu sein scheint [4]. Jedoch
darf nicht vergessen werden, dass die de-
finitive Histologie allein u. U. auch nicht
endgültig zwischen Enchondromen und
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Abb. 38AtypischerchondrogenerTumor (ACT)derproximalen linkenTibiaeiner17-jährigenPatientin.Aufdena.-p.- (a)und
seitlichen (b) Röntgenaufnahmen elongierte kartilaginäre Läsionmit endostealemScalloping dermedialenKortikalis. In der
koronarenComputertomographie(CT)-AufnahmetiefesendostealesScallopingohneKortexdestruktion (Pfeil,c). InderMag-
netresonanztomographie (MRT)BestätigungderkartilaginärenÄtiologiederscharfbegrenztenLäsionmit lobulierterKontur.
Typisches hyperintenses Signal in der Fettsuppressions-T2-gewichteten koronaren Sequenz (d) sowie hypointenses Signal in
der T1-gewichteten axialen Sequenz (e) sowie septal-noduläre Kontrastmittelanreicherung (f);wederWeichteilkomponente
noch Periostreaktion sichtbar. Zustand 2Monate nachOperationmit Kürettage undVerbundosteosynthese, Patientin be-
schwerdefrei (g,h). In der Histologie gering bismittelmäßig zellulärer chondrogener Tumormit Einschluss von präexistenten
Knochenbälkchen (hinweisendauf infiltrativesWachstumsmuster). Verkalkungennur fokal nachweisbar (i, jAusschnitt von i)

ACT differenzieren kann. So gibt es lokali-
sationsabhängig Unterschiede im radiolo-
gischen und histopathologischen Erschei-
nungsbild. Enchondrome der Phalangen
können – insbesondere, wenn eine pa-
thologische Fraktur vorliegt – sowohl in
der Radiologie als auch in der Histologie
Zeicheneines aggressivenWachstums auf-
weisen. Dieser Tatsache ist es vermutlich
geschuldet, dass es in der Literatur kei-
ne eindeutige Beschreibung von ACT in
den kurzen Röhrenknochen (Finger, Ze-
hen) gibt [3, 23]. Gleichzeitig ist zu beach-
ten, dass höhergradige Chondrosarkome
(G2/3) nur sehr selten in kurzen Röhren-
knochen lokalisiert sind [41].

Therapie

Watch-and-wait-Ansatz

Deuten alle radiologischen Kriterien auf
das Vorliegen eines Enchondroms hin,
so reichen klinisch-radiologische Verlaufs-
kontrollen. Dies gilt insbesondere für
kartilaginäre Läsionen der kurzen Röhren-
knochen, sofern Beschwerdefreiheit und
keine Frakturgefahr besteht. Kartilagi-
näre Läsionen der langen Röhrenknochen
bzw. des Achsenskeletts sollten mittels
MRT nachkontrolliert und an ein Tumor-
zentrum überwiesen werden [22]. Ein
primäres Zuwarten kann auch bei als ACT
einzustufenden Läsionen je nach Situation
gerechtfertigt sein, sofern es im Verlauf zu
keiner radiologischen Progression kommt,
wie etwa einer Größenzunahme >6mm
innerhalb eines Jahres [8, 27, 28, 32].

Operation

Die operative Therapie von ACT hat sich
mit den Jahren durch die Erkenntnis ge-
wandelt, dass diese Tumoren nur lokal
aggressiv sind und praktisch nie fernme-
tastasieren: Von weiten Resektionen wird
heute großteils Abstand genommen und
eine Kürettage mit oder ohne Anwendung
von lokalenAdjuvanzienpräferiert [10, 34].
Mit dieser Methodik konnten sehr geringe
Lokalrezidivraten von unter 10% erreicht
werden [10, 34, 38].

Lokalisationsabhängige
Entscheidung

Kurze Röhrenknochen
Höhergradige Chondrosarkome der kur-
zen Röhrenknochen sind generell selten
[3, 23], und die Unterscheidung von ACT
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zu Chondrosarkomen ist – wie erwähnt –
nicht klar definiert. Werden Enchondro-
me/ACT der kurzen Röhrenknochen ope-
rativ versorgt, dann zumeist im Rahmen
von pathologischen Frakturen oder bei
bestehender Frakturgefahr. Nach Küretta-
ge kann die Stabilisierung bzw. Füllung
des Markraums mit autologer oder ho-
mologer Spongiosa sowie resorbierbarem
Knochenersatzstoff (z. B. Trikalziumphos-
phat) erfolgen, wobei bei autologer Be-
ckenkammspongiosa die nicht unerheb-
liche Entnahmestellenmorbidität berück-
sichtigt werden muss.

Lange Röhrenknochen
BeigroßenACTder langenRöhrenknochen
kann nach Kürettage des Tumorherds auf-
grund der postoperativen Frakturgefahr
[10] eine prophylaktische Stabilisierung,
z. B. mit Plattenosteosynthese, notwendig
werden [28].

» Die Komplikationsrate ist nach
intraläsionaler Operation weitaus
niedriger als nach weiter Resektion

AufgrundhöhererKomplikationsratenund
potenziell klinisch-funktioneller Nachtei-
le nach Osteosynthese bzw. Verbundos-
teosynthese ist hierbei jedoch eine indi-
viduelle Abwägung erforderlich [26, 27].
Die Komplikationsrate ist nach intraläsio-
nalerOperationdennochweitausniedriger
als nach weiter Resektion, bei gleichzeitig
deutlich besserer postoperativer Funktio-
nalität [34].

Stamm
Am Stamm verhalten sich niedrig maligne
chondrogene Tumoren generell aggressi-
ver als amAchsenskelett,weshalb sie –wie
eingangs erwähnt – einerseits als „Chon-
drosarkom G1“ klassifiziert werden, ande-
rerseits ehermitweitenResektionsrändern
zu behandeln sind [12, 19].

Adjuvanzien

Adjuvanzien können nach Kürettage des
ACT mit dem Ziel angewandt werden, das
Lokalrezidivrisiko durch verbliebene Tu-
morzellen nach dem Auskratzen der Tu-
morhöhle (intraläsionale Resektion) zumi-
nimieren. Darüber hinaus können sie, wie
etwaPolymethylmethacrylat (PMMA, Kno-

chenzement), gleichzeitig zur Defektauf-
füllung herangezogen werden. Bei PMMA
kommt es durch die Hitzeentwicklung im
Rahmen der exothermen Reaktion bei Ze-
mentaushärtung zu einer Abtötung mög-
licher randständig verbliebener Tumorzel-
len. Darüber hinaus ergibt sich der Vorteil
einer besseren Erkennbarkeit von Rezidi-
ven im Randbereich zwischen Knochen-
zementplombe und gesundem Knochen
in der weiteren bildgebenden Nachsor-
ge.NebendemnichtresorbierbarenPMMA
können Tumorhöhlen auch mit resorbier-
baren Knochenersatzstoffen auf (Tri-)Kal-
ziumsulfat- und Hydroxylapatitbasis auf-
gefüllt werden, wobei hier im Vergleich
zu PMMA sowohl der thermische Effekt
als auch die verbesserte Abgrenzbarkeit
von Rezidiven in der Nachsorge wegfal-
len. Autologe Spongiosa- und Knochen-
spanplastiken (z. B. Beckenkamm) sollten
heute speziellen Indikationen vorbehal-
ten sein. Spongiosaplastiken können et-
wa bei wachstumsfugennahen ACT ange-
wandt werden, bei welchen die Verwen-
dung von Adjuvanzien aufgrund der zy-
totoxischen und/oder thermischen Effek-
te kontraindiziert sind. Knochenspanplas-
tikenwiederum können zur Schienung pa-
thologischer Frakturen von (kurzen) Röh-
renknochen herangezogen werden. Allo-
grafts (z. B. intramedulläre Strut-Grafts) ha-
ben gegenüber Autografts den großen
Vorteil der fehlenden Entnahmemorbidi-
tät,gleichzeitig istderenbegrenzteVerfüg-
barkeit eine wesentliche Limitation [34].

Zu dem am häufigsten angewandten
Adjuvans zählt neben PMMA auch Phe-
nol [34, 39], mit welchem die Wände der
Tumorhöhle in einer Konzentration von
50–90%füreinpaarMinutenbenetztwird.
Wegen der hohen Toxizität von Phenol
(auchhohesRisiko fürdenOperateurdurch
Inhalation) sollte dieses Adjuvans jedoch
nicht mehr verwendet werden. Eine kos-
tengünstigere und weniger toxische Alter-
native stellt Wasserstoffperoxid dar, des-
sen Effektivität bei Riesenzelltumoren des
Knochens bestätigt wurde [25]. Auch flüs-
siger Stickstoff, welcher mindestens 2-mal
hintereinander in die Tumorhöhle instil-
liert werden muss, um gute zytotoxische
Effekte zu erzielen, kann als Adjuvans zur
Anwendung kommen [7, 34].

Radiofrequenzablation

Die Radiofrequenzablation (RFA), welche
insbesondere bei Osteoidosteomen zur
Anwendung kommt, wurde bisher kaum
zur Behandlung von ACT eingesetzt [11].
In einer rezenten Studie aus dem Jahr 2019
wurde gezeigt, dass nach Biopsie mit RFA
sowie einer sekundären geplanten Küret-
tage 3 Monate nach dem Primäreingriff
der Tumor bei über 70% der PatientInnen
vollständig durch die RFA zerstört worden
war [11]. Dieses Vorgehen ist aus heutiger
Sicht für kartilaginäre Tumoren dennoch
als experimentell anzusehen.

Nachsorge und Staging

Generell sollte eine jährliche Nachsorge
von kürettierten ACT der langen Röhren-
knochen mittels MRT durchgeführt wer-
den, wobei das Intervall nach einem Jahr
ausgedehnt werden kann, sollte die ers-
te Kontroll-MRT unauffällig sein [39]. Da-
rüber hinaus wird von den Autoren ein-
malig nach Diagnosestellung eines ACT
der Röhrenknochen eine Staging-Unter-
suchung mittels Thorax-CT empfohlen.

Pitfalls

Enchondromatose

Werden bei einem PatientInnen schon
in jungen Jahren mehrere Enchondrome
diagnostiziert, sollte dies den Verdacht
auf das Vorliegen einer Enchondromatose
lenken. Denn 2 ähnliche Syndrome – die
Ollier-Krankheit und das Maffucci-Syn-
drom – sowie die Metachondromatose
sind charakterisiert durch das Auftreten
von multiplen Enchondromen [36]. Die
Ollier-Krankheit und das Maffucci-Syn-
drom unterscheiden sich dadurch, dass
bei letzterem Syndrom zusätzlich vaskulä-
re Läsionen wie Spindelzell-Hämangiome
zu finden sind. Bei der Metachondromato-
se präsentieren sich PatientInnen sowohl
mit Enchondromen als auch Osteochon-
dromen, verursacht durch eine PTPN11-
Mutation [36, 42]. Das Maffucci-Syndrom
und die Ollier-Krankheit hingegen werden
verursacht durch IDH1-/IDH2-Mutationen
[29]. Syndromassoziierte Enchondrome
weisen ein deutlich erhöhtes Risiko auf,
im Verlauf zu Chondrosarkomen zu ent-
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arten [36], weshalb bei den PatientInnen
eine Nachkontrolle und bei Beschwerden
eine weitere Abklärung erfolgen sollte.

Maligne Entartung

Gemäß einer Studie von Altay et al. mit
627 Fällen beträgt das Entartungsrisiko
bei benignen kartilaginären Läsionen in
Richtung ACT knapp 4% und in Richtung
Chondrosarkom G2/3 unter 1% [1]. Die
Annahme, dass ACT ohne operative Thera-
pie zu höhergradigen Chondrosarkomen
fortschreiten, lässt sich dadurch entkräf-
ten, dass trotz der steigenden Inzidenz
von ACT (welche der forcierten Diagnostik
geschuldet sein dürfte) die Inzidenz von
Chondrosarkomen G2/3 im gleichen Zeit-
raum keinen derartigen Anstieg aufweist
[6, 33].

Fazit für die Praxis

4 Diagnostik und Therapie von kartilagi-
nären Tumoren erfolgen multidisziplinär.

4 Schmerz ohne alternative Ursache ist
klinischer Hinweis auf einen atypischen
chondrogenen Tumor (ACT).

4 Tiefes endosteales Scalloping, Größenzu-
nahme im Verlauf, fokaler Kortexdurch-
bruch an Stellen mit physiologisch dün-
nem Kortex (z.B. Sulcus bicipitalis) sind
ACT-typische radiologische Zeichen.

4 Pathologische Frakturen können bei kar-
tilaginären Läsionen kurzer Röhrenkno-
chen auftreten.

4 Nur Lokalisationen in Extremitäten wer-
den als „ACT“ bezeichnet; histologisch
identische Tumoren des Stamms sind als
„Chondrosarkome G1“ zu klassifizieren
und anders zu behandeln.

4 Ein „sampling error“ ist bei der Biopsie
von Enchondromen bzw. ACT aufgrund
fehlender Repräsentativität der fokalen
Probeentnahme für die gesamte Läsion
möglich.

4 Die Therapie von ACT wandelt sich von
radikaler Tumorresektion weg zu intra-
läsionaler Kürettage hin, optional unter
Verwendung lokaler Adjuvanzien.
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Abstract

Atypical cartilaginous tumors. Diagnosis and therapy

Background: Atypical cartilagineous tumours (ACTs) of short and long bones,
previously termed as chondrosarcoma G1, are of locally aggressive behavior, but have
little metastatic potential. Differentiation between ACTs and enchondromas is complex
on clinical, radiological and histopathological basis.
Objectives: Epidemiology, diagnosis, and therapy of ACTs with specific focus on
distinction from enchondroma.
Materials and Methods: Summary of international literature on ACTs and
enchondromas.
Results: The incidence of enchondromas, and evenmore the one of ACTs, has increased
over the years, indicating more frequent application of diagnostics. Contrary to
enchondroma, ACTs may be associated with pain and present with radiological signs
indicative of aggressive growth, such as deep endosteal scalloping. Performing biopsy
only to differentiate between suspected enchondroma and ACT may be unhelpful as
the acquired tissue specimen can lead to a “sampling error”. Definite surgical therapy
of ACTs of long and short bones has changed over the last years, shifting from radical
tumour resection towards intralesional curettage. A primary watch-and-wait approach
is possible in enchondroma using regular MRI check-ups.
Conclusions: Other than enchondroma, ACTs present with radiologic signs of
aggressive growth. Nowadays, ACTs are preferably treated by intralesional curettage.
Diagnosis, therapy and follow-up of cartilaginous tumours should be carried out at
specialized tumour centers.
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41. World Health Organisation (2020) Soft tissue and
bonetumours:WHOclassificationof tumours

42. Yang W, Wang J, Moore DC et al (2013) Ptpn11
deletion in a novel progenitor causes metachon-
dromatosis by inducing hedgehog signalling.
Nature499:491–495

43. YooHJ,HongSH,ChoiJYetal (2009)Differentiating
high-grade from low-grade chondrosarcomawith
MRimaging.EurRadiol19:3008–3014

Der Onkologe 7 · 2022 601

https://doi.org/10.2106/JBJS.RVW.20.00159
https://doi.org/10.2106/JBJS.RVW.20.00159

	Der atypische chondrogene Tumor
	Zusammenfassung
	Abstract
	Differenzierung
	Epidemiologie
	Diagnostik
	Therapie
	Watch-and-wait-Ansatz
	Operation
	Lokalisationsabhängige Entscheidung
	Kurze Röhrenknochen
	Lange Röhrenknochen
	Stamm

	Adjuvanzien
	Radiofrequenzablation
	Nachsorge und Staging

	Pitfalls
	Enchondromatose
	Maligne Entartung

	Fazit für die Praxis
	Literatur


