
                     
                             
                                     
                              

P. Lohnstein1, 3 · J. Schipper1, 3 · M. Tatagiba4 · N.-C. Gellrich5 · A. Berlis2, 3 · W. Maier1, 3

1 Klinik für Hals-, Nasen- und Ohrenheilkunde, Universitätsklinikum Freiburg i. Br.
2 Sektion Neuroradiologie, Neurozentrum, Universitätsklinikum Freiburg i. Br.
3 Interdisziplinäres Zentrum für Schädelbasis- und kraniofaziale

Chirurgie, Universitätsklinikum Freiburg i. Br.
4 Neurochirurgische Universitätsklinik Tübingen
5 Klinik für Mund, Kiefer-und Gesichtschirurgie, Medizinische Hochschule Hannover

Schädelbasis-
chondrosarkome
Eine interdisziplinäre Herausforderung

           

Das  Chondrosarkom  ist  einer  der  sel-

tensten malignen Tumoren der Oto- und

Rhinobasis: es macht nur 0,15 aller in-

trakraniellen  Tumoren aus,  wobei  etwa

75 an der Schädelbasis lokalisiert sind

[4]. Dementsprechend beschränken sich

die meisten Publikationen auf Fallberichte

oder  kleine Patientenkohorten.  So sind

im deutschsprachigen otorhinologischen

Schrifttum in den letzten 25 Jahren nur

2 Fallberichte zum Schädelbasischondro-

sarkom erschienen [20, 36]. Schwerdtfeger

beschrieb 1911 erstmals ein Chondrosar-

kom in den Nasennebenhöhlen (zit. nach

[35]). Durch Ewing wurden 1939 erstmals

Chondrosarkome von den Osteosarkomen

histopathologisch abgegrenzt [11].

Embryologisch lässt sich ihr Auftreten

an der Schädelbasis mit der dort vorherr-

schenden enchondralen Ossifikation er-

klären [22, 35]. Demgegenüber tritt an der

Kalotte, an der die Ossifikation nicht en-

chondral abläuft, extrem selten ein Chon-

drosarkom auf. Besonders das Foramen

lacerum, an dem die sphenopetrosale, die

petrookzipitale und die sphenookzipitale

Synchondrose zusammentreffen, gilt als

Prädilektionsstelle [22, 26]. Eine andere re-

levante Lokalisation des Chondrosarkoms

im Kopf-Hals-Bereich ist der Kehlkopf-

knorpel [30, 37].  Systematisch wird von

dem in der Literatur überwiegenden pri-

mären Chondrosarkom das seltenere se-

kundäre differenziert, dem die Entartung

eines  initial  gutartigen  Chondroms zu-

grunde liegt [26]. Selten können Chondro-

sarkome mit syndromalen Erkrankungen

wie dem Maffucci-Syndrom und multi-

plen Enchondromen assoziiert sein [26].

Da  die  Chondrosarkome  im  frühen

Stadium schmerzlos,  langsam und ver-

drängend  erst  zu  einem  späteren  Zeit-

punkt infiltrativ wachsen, sind sie lange

symptomarm und werden spät diagnos-

tiziert [5, 35]. Dann liegt häufig bereits ein

bilaterales Wachstum mit ausgedehnten

Destruktionen vor, was ein chirurgisches

Vorgehen erschwert [5, 35]. Auch wurde

das Chondrosarkom lange Zeit als weit-

gehend strahlenresistent  betrachtet  [19,

35]. Jedoch haben sich in den letzten Jah-

ren  die  diagnostischen  und  therapeu-

tischen Methoden deutlich verbessert, so

beispielsweise durch die Navigationstech-

nologie.

Die vorliegende Arbeit beschreibt an-

hand der am interdisziplinären Zentrum

für Schädelbasis- und kraniofaziale Chir-

urgie  des  Freiburger  Universitätsklini-

kums  behandelten  Patienten  Möglich-

keiten und Grundsätze einer modernen

interdisziplinären Therapie der kranio-

zervikalen Chondrosarkome.

Patienten und Methoden

Für die vorliegende Qualitätssicherungs-

analyse  werteten  wir  retrospektiv  die

Krankengeschichten der 4 Patienten aus

(2 Männer und 2 Frauen),  die seit  1998

am Freiburger Zentrum für Schädelbasis-

chirurgie wegen eines Chondrosarkoms

behandelt  wurden.  Der  jüngste  Patient

war zum Zeitpunkt der Therapie 21 Jah-

re, der älteste 57 Jahre alt. Bei einer Patien-

tin handelte es sich um ein Rezidiv. Bei ihr

war bereits im 18. Lebensjahr erstmals ein

Chondrosarkom diagostiziert und behan-

delt worden. In 3 Fällen war das Chondro-

sarkom an der Rhinobasis, in einem Fall

an der Otobasis lokalisiert.

Die Symptomatik bestand bei allen Pa-

tienten weniger als 6 Monate und war auf

sensible/sensorische Symptome und un-

spezifische Zeichen einer Raumforderung

(Schwellung,  Obstruktion)  beschränkt.

Bei keinem Patienten traten motorische

Störungen oder Blutungen auf. Bei allen

Patienten nahmen wir ein Staging auf lo-

koregionäre Metastasen (Halslymphkno-

ten)  und  Fernmetastasen  vor.  In  allen

Fällen wurde die diagnostische und the-

rapeutische Strategie in der interdiszip-

linären  Schädelbasiskonferenz  erörtert

und gemeinsam die Therapieempfehlung

an die Patienten festgelegt.

Ergebnisse

Die mittlere Nachbeobachtungszeit  seit

der erstmaligen Diagnosestellung liegt bei

74 Monaten. Das Minimum beträgt 16, das
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Maximum 198 Monate (Letzteres bei der

Patientin, bei der wir das Rezidivsarkom

behandelten). Die Nachbeobachtungszeit

seit Durchführung unserer Therapie be-

trägt 31 Monate (Minimum 15, Maximum

44  Monate).  Bei  keinem  Patienten  trat

seither ein Rezidiv auf. Auch wurden bei

keinem Patienten jemals im Verlauf des

diagnostischen Stagings oder der Nach-

untersuchung eine lokoregionäre Metas-

tasierung oder Fernmetastasen beobach-

tet. So waren alle Patienten zum Zeitpunkt

der letzten Vorstellung residuum- und re-

zidivfrei, was stets durch Bildgebung, bei

einer Patientin auch bioptisch, gesichert

wurde. Somit errechnet sich eine mittlere

Befundkonstanz und Tumorfreiheit von

31 Monaten seit Therapie.

Die anhand unserer Analyse evaluier-

ten charakteristischen Befunde und Ver-

laufsformen beim Schädelbasischondro-

sarkom sollen im Folgenden dargestellt

werden:

Fall  1  Bei dem 21-jährigen männlichen

Patienten entwickelten sich über 4 Mo-

nate  langsam eine behinderte  Nasenat-

mung und ein  linksseitiger  Exophthal-

mus ohne Doppelbilder.  Endonasal  be-

stand bei intakter Schleimhaut eine kra-

nial und dorsal gelegene, das Nasensep-

tum auftreibende Raumforderung.  Das

CT  der  Nebenhöhlen  zeigte  einen  ca.

6 cm großen Tumor, der bilateral bis an

den Karotis-kanal heranreichte und par-

tiell die knöcherne Rhinobasis destruier-

te (. Abb. 1). Im MRT war der Tumor in

der T1-Wichtung zentral hypointens mit

randständiger Kontrastmittelaufnahme,

in der T2-Wichtung zentral hyperintens

(. Abb. 2).

Die  transnasale  Biopsie  sicherte  die

Verdachtsdiagnose  eines  Chondrosar-

koms, das histopathologische Grading er-

gab einen Differenzierungsgrad 2. Wir re-

sezierten den Tumor in einem interdiszip-

linären rhinoneurochirurgischen Eingriff

über einen paranasalen, transfazialen Zu-

gangsweg, wobei im Bereich des tumor-

infiltrierten linken Karotiskanals eine R0-

Resektion nicht sicher möglich war. An-

sonsten war die Tumorresektion vollstän-

dig. Das innere Durablatt war nicht in-

filtriert,  sodass  eine komplette  Durare-

sektion nicht erforderlich war. Auch die

Periorbita war nicht betroffen und wur-

de belassen.

Postoperativ bestanden keine Doppel-

bilder. Aufgrund der fraglichen R0-Situa-

tion wurde postoperativ eine intensitäts-

modulierte stereotaktische Photonenthe-

rapie mit 66 Gy vorgenommen. 15 Monate

nach der Bestrahlung bestehen radiolo-

gisch keine Hinweise auf ein Lokal- oder

lokoregionäres Rezidiv (. Abb. 3).

Fall  2  Der  zum Zeitpunkt  der  Vorstel-

lung 32-jährigen Patientin war seit eini-

gen Wochen eine langsam progrediente

rechtsseitige Protrusio bulbi ohne Dop-

pelbilder aufgefallen. Visus und Motili-

tät waren unauffällig. 14 Jahre zuvor war

bei ihr ein Chondrosarkom der Rhinoba-

sis zweizeitig reseziert und mit einer Che-

motherapie nach der Deutschen Koope-

rativen Weichteilstudie behandelt worden.

Eine Nachbestrahlung war von der Pati-

entin abgelehnt worden.

Endonasal zeigte sich ein von glatter

Schleimhaut überzogener rechtsbetonter,

der  Rhinobasis  und  der  rechten  Orbi-

ta breitbasig aufsitzender Tumor. Im CT

Abb. 1 9  Fall 1. 21-jäh-
riger Mann mit median
betontem rhinobasalem
Chondrosarkom. Das axi-
ale und koronare CT zeigt
die knöcherne Destrukti-
on der Rhinobasis. Der Tu-
mor reicht beidseits bis an
die A. carotis interna im Be-
reich des Foramen lacerum
internum (Pfeile)

Abb. 2 9  Fall 1. Im MRT ist
der Tumor in der sagittalen
T1-Wichtung hypointens
mit randständiger Kon-
trastmittelanreicherung

Abb. 3 9  Fall 1. 18 Monate
nach Diagnosestellung und
15 Monate nach der Nach-
bestrahlung besteht MR-
tomographisch kein Anhalt
auf ein Rezidiv (axiale fett-
unterdrückte T1-gewich-
tete Schicht mit Kontrast-
mittel)
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zeigte dieser ausgeprägte Kalzifizierungs-

herde und im T1-gewichteten MRT eine

deutliche Kontrastmittelanreicherung. Es

bestand der Verdacht auf eine Orbita- und

Durainfiltration. Vorgeschichte und Bild-

gebung wiesen auf ein Rezidiv des Chon-

drosarkoms hin, sodass auf eine Biopsie

verzichtet wurde. Wir resezierten den Tu-

mor in einem interdiszipliären navigati-

onsgestützten neurorhinochirurgischen

Eingriff transfrontal komplett und visu-

serhaltend. Die rechtsseitige mediale Pe-

riorbita musste ebenso wie Teile der Du-

ra reseziert werden, wir rekonstruierten

die rechte mediale Orbitawand und die

Rhinobasis mittels intraoperativ navigati-

onskontrolliert modelliertem Titan-Mesh

und Galea-Periost.

Histologisch ergab sich ein Chondro-

sarkom (Grad II). Eine postoperative Be-

strahlung wurde von der Patientin erneut

abgelehnt. 30  Monate postoperativ (und

16 Jahre nach Erstdiagnose) ist  sie rezi-

div- und beschwerdefrei, es bestehen kei-

nerlei Sehstörungen.

Fall  3  Die  24-jährige  Patientin  litt  seit

knapp  6  Monaten  unter  zunehmenden

Zahn- und Oberkieferschmerzen rechts,

die zuletzt mit einer Hypästhesie infra-

orbital  rechts,  einer  rechtsseitig  behin-

derten Nasenatmung und einem zuneh-

menden Geruchsverlust assoziiert waren.

Bei der Erstvorstellung war die rechte Na-

senhaupthöhle subtotal verlegt, Visus und

Augenmotilität waren unauffällig. Im Ne-

benhöhlen-CT fand sich ein knochendes-

truierender Tumor mit kalkdichten Her-

den und breitflächiger Jochbein- und Or-

bitainfiltration (. Abb. 4), im MRT eine

randständige deutliche Kontrastmittelauf-

nahme bei zentraler Hypointenistät in der

T1-Wichtung.

Die transnasale Biopsie bestätigte die

Verdachtsdiagnose  eines  Chondrosar-

koms (Grad II), welches wir interdiszipli-

när rhinokieferchirurgisch navigationsge-

stützt unter Mitnahme der kaudalen, der

medialen und von Teilen der lateralen Or-

bitawand resezierten. In derselben Sitzung

erfolgte die navigierte Mittelgesichts- und

Orbitarekonstruktion  mit  Titanplatten

und Mesh (. Abb. 5). Aufgrund der Tu-

morausdehnung und Infiltration war am

Klivus eine R0-Resektion nicht oder nur

fraglich anzunehmen, sodass eine Pho-
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Schädelbasischondrosarkome.
Eine interdisziplinäre Herausforderung

Zusammenfassung

Hintergrund. Das Chondrosarkom ist ei-

ne seltene Differenzialdiagnose maligner Tu-

moren der Schädelbasis. Die Prognose wurde

im Schrifttum lange Zeit als ungünstig beur-

teilt. Sie hat sich in den letzten Jahren jedoch

deutlich gebessert. Ziel der Untersuchung

war die Evaluation und Darstellung neuer op-

timierter Behandlungsstrategien.

Patienten und Methoden.  Wir  analysierten

retrospektiv Krankengeschichte und Verlauf

von 4 Patienten, die wir am Freiburger Schä-

delbasiszentrum in den letzten 5 Jahren we-

gen eines Chondrosarkoms der Schädelbasis

behandelten.

Ergebnisse. Aufgrund der anfänglich gerin-

gen Symptomatik stellten sich die Patienten

erst in einem fortgeschrittenen Tumorstadi-

um vor. Alle Patienten wurden operativ ver-

sorgt, wobei eine R0-Resektion knapp oder

nur fraglich vorlag. In 3 Fällen erfolgte ei-

ne Nachbestrahlung. Bis zum heutigen Zeit-

punkt sind alle Patienten tumorfrei.

Schlussfolgerungen. Die operative Sanie-

rung mit kurativer Intention ist grundsätzlich

Therapie der Wahl. Aufgrund der meist groß-

en Tumorausdehnung und engen Beziehung

zu relevanten Strukturen ist trotz der Fortent-

wicklungen operativer Verfahren eine voll-

ständige Resektion nicht immer möglich. Un-

ter Berücksichtigung der Möglichkeiten mo-

derner adjuvanter strahlentherapeutischer

Verfahren wird einer inkompletten funktions-

erhaltenden Resektion der Vorzug gegenüber

einer radikalen und mutilisierenden Resekti-

on gegeben.

Schlüsselwörter

Chondrosarkom · Klivus · Computerassistierte

Chirurgie · Nasennebenhöhlen ·

Schädelbasistumoren

Skull base chondrosarcoma.
An interdisciplinary challenge

Abstract

Background. Chondrosarcoma is a rare dif-

ferential diagnosis of malignant tumors of

the skull base. The prognosis was rated as un-

favourable in articles for many years. It has,

however, improved considerably in recent

years. The objective of this study was to eval-

uate and current, new optimised treatment

strategies.

Patients and Methods.  We  retrospectively

analysed the case histories and course of four

patients whom we treated for chondrosarco-

ma of the skull base over the past 5 years at

the Freiburg Skull Base Centre.

Results. Because of initially mild symp-

toms, the patients first came for examination

at an advanced stage of the tumor. All pa-

tients underwent surgery, whereby an R0-re-

section was barely or only questionably pres-

ent. Three patients underwent radiation ther-

apy postoperatively. All patients are current-

ly tumor free.

Conclusions. Surgical treatment with cura-

tive intent is basically the therapy of choice.

Due to the usually large size of the tumor and

its close relationship to relevant structures,

complete resection is, however, not always

possible despite advances in surgical proce-

dures. Taking the possibility of modern ad-

juvant radiotherapeutic procedures into ac-

count, an incomplete, function-preserving re-

section is preferred to a radical and mutilat-

ing resection.

Keywords

Chondrosarcoma · Clivus · Computer assisted

surgery · Paranasal sinuses · Skull base

tumors
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tonentherapie mit einem Zielvolumen in

den dorsalen Kieferhöhlenanteilen unter

Einschluss der retromaxillären Strukturen

bis zum Klivus und der Fossa infratempo-

ralis angeschlossen wurde.

Wegen eines einige Monate später auf-

tretenden  perforierenden  Weichteilde-

fektes mussten wir die Implantate teilwei-

se entfernen und den Defekt mit einem

M.-latissimus-dorsi-Lappen decken, wo-

durch auch der Gaumendefekt verschlos-

sen wurde. Bildgebende Untersuchungen

und mehrfache Probebiopsien ergaben bis

heute (44 Monate nach Diagnosestellung)

keine Hinweise auf ein Tumorrezidiv.

Fall 4 Bei dem 57-jährigen Patienten trat

über wenige Monate eine langsam progre-

diente Schwellung im Bereich der rech-

ten Kiefergelenkes auf, die sich bioptisch

als Chondrosarkom (Grad I) erwies. Die

Bildgebung zeigte einen vom Kiefergelenk

ausgehend in die Fossa temporalis  ein-

wachsenden und die Dura infiltrierenden

Tumor. Dieser wurde navigationsgestützt

unter Erhalt des N. facialis und mit Resek-

tion des Kiefergelenkes und von Teilen des

M. temporalis und der laterobasalen Du-

ra sowie der vorderen Gehörgangswand

in  toto  exstirpiert.  Darüber  hinaus  er-

folgte eine Duraplastik, und der Gehör-

gang wurde mit  Knorpel  rekonstruiert.

Der postoperative Verlauf war unauffäl-

lig. Aufgrund der knappen R0-Resektion

zum Temorallappen wurde eine kleinvo-

lumige fraktionierte Radiotherapie ange-

schlossen. 36 Monate postoperativ ist der

Patient rezidiv- und beschwerdefrei.

Diskussion

Histologische Klassifikation

Chondrosarkome werden entsprechend

ihren histologischen Malignitätskriterien

(Mitoseindex, Kernpolymorphien, Zell-

reichtum) in 3 Subtypen unterteilt [10]. An

der Schädelbasis überwiegen die niedrig

malignen Formen des Chondrosarkoms

(Grad I und II), die in dieser Region über

99 aller Fälle ausmachen [28].  Da die

niedrig malignen Chondrosarkome lang-

sam und zunächst nur verdrängend wach-

sen, sind die Symptome – wie auch bei un-

seren Patienten – lange Zeit gering. Vom

Grad III wird das mesenchymale Chon-

drosarkom als separate, besonders malig-

ne Entität abgegrenzt, die sich durch his-

tologischen Nachweis primitiver Spindel-

zellen, verbunden mit rascher Durainfilt-

ration auszeichnet [10, 19]. Die Prognose

scheint mit der Graduierung zu korrelie-

ren [10]. Metastasen treten bei Chondro-

sarkomen der Schädelbasis in weniger als

10 der Fälle auf [5, 16] und wurden bei

Tumoren vom Grad I bisher nicht beob-

achtet [10].

Die Abgrenzung zu anderen Läsionen

der Schädelbasis, insbesondere zum Chor-

dom, war bis zur Etablierung immunhis-

tochemischer Methoden schwierig. Dem-

entsprechend subsumieren viele,  insbe-

sondere  ältere  Arbeiten  beide  Krank-

heiten, was die Zahl hinsichtlich Verlauf

und Prognose aussagekräftiger Publikati-

onen reduziert. Im Unterschied zu Chor-

domen  exprimieren  Chondrosarkome

immunhistochemisch Vimentin. Hinge-

gen fehlt die Expression epithelialer Mar-

ker wie Zytokeratin und EMA [19, 33, 35].

So wird die Einordnung der sog. „chon-

droiden Chordome“ noch in der neuesten

Literatur kontrovers diskutiert: während

einige Autoren diese als niedrig maligne

Chondrosarkome ansehen [33],  werden

sie von anderen als eine eine Untergruppe

der Chordome klassifiziert [22].

Einsatz bildgebender Verfahren

Die Bildgebung erlaubt in vielen Fällen die

Verdachtsdiagnose, welche bei guter Zu-

gänglichkeit des Tumors im Regelfall vor

Entscheidung  über  das  therapeutische

Vorgehen bioptisch gesichert werden soll-

te. Im CT imponiert das Chondrosarkom

als unregelmäßig begrenzte osteodestruk-

tive Raumforderung, die typischerweise

(aber nicht zwingend) von multiplen Kal-

zifikationen durchsetzt ist, dem sog. Pop-

cornmuster [26, 35].  Da diese Tumoren

an der Schädelbasis vornehmlich von der

Synchondrose entlang des Foramen lace-

rum ausgehen, sind sie im Gegensatz zu

den  median  entstehenden  Chordomen

meist paramedian gelegen und lassen sich

dadurch von diesen differenzieren. Dies

ist bei unseren Patienten insbesondere im

3., aber auch im 2. Fall gegeben.

Ein Fehlen der Kalzifikationen schließt

ein Chondrosarkom allerdings nicht aus.

Die MRT-Befunde sind im Vergleich zu

den  typischen  CT-Befunden  weniger

wegweisend, wenngleich die Vorteile v. a.

in Weichgewebsbeurteilung der peritu-

moralen Strukturen liegen. Weiterhin er-

möglicht die MR-Angiographie eine Ge-

fäßbeurteilung,  insbesondere  auch  im

Hinblick auf die Lagebeziehung des Tu-

mors zur A. carotis interna. Chondrosar-

kome weisen häufig eine geringe und in-

homogene Kontrastmittelaufnahme auf.

Insbesondere zentrale Hypointensität in

der T1-gewichteten Darstellung mit rand-

ständiger Kontrastmittelanreicherung so-

wie zentrale Hyperintensität  in der T2-

Wichtung sind beschrieben worden [23],

und waren bei unseren Patienten 1 und 2

ebenfalls nachzuweisen.

Entwicklung und Ergebnisse
chirurgischer Therapieverfahren

Da im Schädelbasisbereich kurative Tu-

morresektionen  selten  möglich  waren

[12], wurde initial ein Tumordebulking als

Therapie der Wahl angesehen, das jedoch

Abb. 4 8  Fall 3. 24-jährige Patientin mit Osteo-
sarkom der rechten Kieferhöhle. Im CT ist die In-
filtration von Orbitainhalt und Jochbein erkenn-
bar. Die popcornartigen Verkalkungen und die
paramediane Lage sind typisch für ein Chon-
drosarkom

Abb. 5 8  Fall 3. Das postoperative CT doku-
mentiert die exakte Lage der navigationsge-
stützt mit Titanmesh rekonstruierten Orbita-
wände (wie in . Abb. 4 handelt es sich um ei-
ne koronare Sekundärrekonstruktion eines
3D-CT-Datensatzes)
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bei der überwiegenden Mehrzahl der Pa-

tienten mit rascher Progredienz des Re-

sidualtumors verbunden war [19, 21, 26]. 

Der  konventionellen  Strahlentherapie  

wird im Schrifttum nur begrenzter Wert 

beigemessen [6, 10]: ohne vorangehende 

sanierende Operation sprach (allerdings 

bei starker Variationsbreite je nach Diffe-

renzierungsgrad des Tumors) der Tumor 

in etwa der Hälfte der Fälle an [15].

Harwood beobachtete eine komplette 

Remission  bei  weniger  als  einem Vier-

tel seiner Patienten [15], und Coates er-

zielte bei Rezidiven keine kurativen Er-

folge durch Bestrahlung [5]. Dies ist weit-

gehend durch die unmittelbare Nachbar-

schaft strahlensensibler funktionell oder 

vital bedeutender Organstrukturen und 

dadurch  bedingte  geringere  Dosis  be-

gründet und nicht durch eine grundsätz-

liche Strahlenresistenz der Chondrosar-

kome [15, 32,  35].  So wird insbesondere 

in der älteren Literatur die Prognose des 

Schädelbasischondrosarkoms  meist  als  

ungünstig beschrieben [5, 6, 12, 26].

Burkey  beschrieb  in  seiner  Patien-

tenserie bei Chondrosarkomen der Na-

se oder Nebenhöhlen ein Überleben nach 

5 Jahren von etwa 60 [2]. Demgegenü-

ber wurde bereits 1977 für die Gesamtheit 

der Chondrosarkome, also aller Lokalisa-

tionen des Körpers, eine 5-Jahres-Überle-

bensrate für den Grad I von 90, für Grad 

II von etwa 80 und nur für Grad III von 

unter 50 beschrieben, ermöglicht durch 

eine radikale Tumorresektion [10].

Ziel  einer  Weiterentwicklung  der  

Chondrosarkomtherapie im Schädelba-

sisbereich war daher stets, eine komplette 

Resektion möglichst in einem Blockpräpa-

rat zu erreichen [21, 34, 35], auch um eine 

Tumorverschleppung sowie ein erhöhtes 

Risiko durch Liquorrhö oder Verletzung 

von benachbarten Strukturen bei wieder-

holten Eingriffen zu vermeiden. Jedoch 

erst vor etwa 20 Jahren wurden erstmals 

Fälle kompletter Resektion eines Schädel-

basischondrosarkoms beschrieben [13, 29] 

ermöglicht durch eine Fortentwicklung 

der chirurgischen Techniken [35].

In der letzten Dekade hat auch der Ein-

satz der Navigation sowie das intraopera-

tive Neuromonitoring hierzu in hohem 

Maße beigetragen, da diese es dem erfah-

renen Operateur erlauben, die intraope-

rative Präparation mit erhöhter Sicherheit 

besonders gegenüber kritischen Nachbar-

strukturen vorzunehmen [31]. Aufgrund 

des  meist  primär  extraduralen  Tumor-

wachstums ist eine vollständige Resekti-

on grundsätzlich erreichbar, wenn auch 

das infiltrative Wachstum eine R0-Resek-

tion häufig unmöglich macht [35], insbe-

sondere bei Infiltration vital oder funkti-

onell relevanter Strukturen [35]. In diesen 

Fällen gilt es zwischen einer radikalen Re-

sektion mit potenziell mutilierenden Ne-

benwirkungen und einer funktionserhal-

tenden Resektion abzuwägen.

So  kann  die  Resektion  der  A.  caro-

tis interna [13, 29] mit einer Hemipare-

se  einhergehen  –  ein  Risiko,  das  auch  

durch  einen  vorangegangenen  Karotis-

okklusionsversuch nicht vollständig aus-

geschlossen werden kann. Der Verschluss 

des aus der Schädelbasisoperation resul-

tierenden Defektes kann – insbesondere 

bei Beteiligung der Rhinobasis – proble-

matisch sein. Bereits präoperativ muss ge-

plant werden, wie der Defekt geschlossen 

werden soll. Bei größeren Defekten ist ein 

Hartgewebsersatz erforderlich, um eine 

Herniation von intrakraniellem oder orbi-

talem Gewebe zu vermeiden. Hierzu kann 

entweder körpereigenes Knochenmaterial 

[38] oder ein alloplastisches Transplantat 

verwendet werden [7]. Bei unserer 2. Pa-

tientin haben wir erfolgreich ein Titanim-

plantat eingesetzt, das intraoperativ navi-

gationsgestützt modelliert wurde, um die 

Basis und die Orbita funktionell optimal 

zu rekonstruieren.

In jedem Falle ist jedoch der Weich-

gewebsverschluss vorzunehmen, der zur 

Vermeidung  einer  Liquorfistel  aus  vi-

talem durchblutetem Gewebe  bestehen 

sollte [38].

Stellenwert radiothera-
peutischer Verfahren

Das  neuere  Schrifttum  empfiehlt  ver-

mehrt, mutilierende Eingriffe zu vermei-

den [35] und funktionserhaltend zu ope-

rieren,  zumal  sich  aufgrund  der  Fort-

schritte in der Strahlenheilkunde die Mög-

lichkeiten  einer  nebenwirkungsarmen  

und zugleich effektiven Bestrahlung re-

sidualer Tumoranteile in der Nähe sen-

sitiver Strukturen deutlich verbessert ha-

ben [3, 8]. Castro beschreibt eine Redukti-

on strahlenbedingter Komplikationen von 

über 40 im Zeitraum vor 1986 auf 20 

in den anschließenden Jahren. Dies führt 

er auf verbesserte Techniken der Bildge-

bung und Planung zurück [3].

So ist die intensitätsmodulierte Pho-

tonentherapie eine Technik, bei der mit 

mehreren Feldern und Unterfeldern eine 

hohe Konzentration der Strahlendosis auf 

das eigentliche Zielvolumen, verbunden 

mit  minimaler  Belastung  benachbarter  

Strukturen, erreicht wird [8, 27]. Entspre-

chend wurde bei unserem 1. Patienten bei 

nicht sicherer R0-Resektion im Bereich 

des infiltrierten Karotiskanals eine inten-

sitätsmodulierte Photonentherapie erfolg-

reich angeschlossen.

Aber auch neue Formen der Bestrah-

lung mit Protonen oder Schwerionen [17, 

27, 32] erlauben eine gezielte Radiatio auch 

in der unmittelbaren Nachbarschaft sen-

sibler  Strukturen  wie  dem  Hirnstamm  

oder dem N. opticus. Die Reichweite der 

schweren Teilchen ist durch ihre physika-

lischen Eigenschaften definiert und durch 

den Bragg-Peak als Bereich der maxima-

len Strahlenabsorption limitiert [32], was 

mit einer Schonung der vor und hinter 

dem Bestrahlungsziel liegenden Gewebe 

einhergeht. So wird diese Therapie in der 

Regel gut und ohne schwerwiegende Ne-

benwirkungen toleriert [32].

Die vorteilhaften Eigenschaften mo-

derner  Bestrahlungsformen und -tech-

niken  gehen  daher  auch  mit  der  Mög-

lichkeit einher, im Einzelfall eine höhere 

Strahlendosis zu applizieren oder die Be-

strahlung  zu  wiederholen  [32],  was  im 

Bereich der Schädelbasis bisher nur sel-

ten möglich war. In einzelnen aktuellen 

Studien wurden 5-Jahres-Überlebensra-

ten von 76–99 beschrieben [1, 28], wo-

bei  die  Patienten  inhomogene  Kollek-

tive bildeten, die sich teilweise Voropera-

  
  

  



tionen unterschiedlicher Radikalität un-

terzogen hatten. So ist die Prognose der

Chondrosarkome besser als die der Chor-

dome, von denen jeder Fall histologisch

abgegrenzt werden muss [8, 28]. Sie kor-

reliert mit dem postoperativ verbliebenen

Tumorvolumen [17].

Die  neuartigen  Bestrahlungsmetho-

den werden nur an wenigen spezialisier-

ten Zentren und im Regelfall im Rahmen

von Studien durchgeführt. Grundsätzlich

ist die Strahlentherapie mit schweren Par-

tikeln auch als primäre Bestrahlung mög-

lich. Jedoch wird auch in der neuesten Li-

teratur empfohlen, eine wenn möglich to-

tale oder subtotale Tumorresektion vor-

anzustellen [14, 19]. Die alleinige Bestrah-

lung wird bislang nur bei lokal oder durch

den Allgemeinzustand bedingter Inopera-

bilität empfohlen [14].

Das Schrifttum ist in der Frage der Not-

wendigkeit einer postoperativen Nachbe-

strahlung nicht einheitlich [35]. Es muss

stets  die  potenzielle  strahlenbedingte

Morbidität  gegen  das  Risiko  einer  er-

neuten Wachstumstendenz bei bestehen-

dem Tumorresiduum abgewogen werden.

Auch ist  das Risiko einer Nachbestrah-

lung mit zunehmender Anzahl vorange-

gangener chirurgischer Eingriffe erhöht

[17]. Bei inkompletter Resektion wird ei-

ne Radiatio allerdings empfohlen [32].

Bei unseren Patienten lag in 2 Fällen

eine nur fragliche R0-Resektion vor. Die

beiden anderen Patienten waren R0-re-

seziert, allerdings handelte es sich im ei-

nen Fall um eine sehr knappe Resektion,

im anderen Fall um ein Rezidivsarkom. In

beiden Fällen empfahlen wir die Nachbe-

strahlung, die jedoch von der letztgenann-

ten Patientin abgelehnt wurde.

In einem von 3 Fällen kam es  zu ei-

ner schwerwiegenden strahlenbedingten

Komplikation, die allerdings nicht im ba-

sisnahen Bereich auftrat, sondern in ei-

ner Extrusion der intraoperativ zur Re-

konstruktion  eingebrachten  Titanplat-

ten bestand, die daraufhin entfernt wer-

den  mussten.  Dies  erforderte  mehrere

Eingriffe  zur  erneuten  Rekonstruktion

des Mittelgesichtes und der Orbita. Die-

ser Fall unterstreicht die Notwendigkeit

einer Abwägung aller für und gegen ei-

ne Bestrahlung sprechenden Fakten. So-

mit kann das Einbringen von alloplasti-

schem Material im Rahmen der Rekons-

truktion mit einem Risiko der Extrusion

und somit mit erhöhter Strahlenmorbi-

dität einhergehen [9]. Dieses Risiko kann

allerdings vermindert werden, wenn pri-

mär  der  resektionsbedingte  Hohlraum

im Mittelgesicht durch ein Weichgewebs-

transplantat, beispielsweise vom M. latis-

simus dorsi, obliteriert und zugleich das

Implantat auch zur Haut hin mit ausrei-

chend körpereigenem Weichgewebe un-

terfüttert wird [25].

Über  stereotaktische  Verfahren  mit

einmaliger  Hochdosisbestrahlung  lie-

gen nur wenige Berichte mit sehr gerin-

gen Fallzahlen vor. Sie finden in einzelnen

Zentren bei kleinen Zielvolumina Anwen-

dung und scheinen mit geringen Neben-

wirkungen assoziiert zu sein [24].

Chemotherapie

Im  Schrifttum  gibt  es  keine  überzeu-

genden Daten über einen erfolgreichen

Einsatz der Chemotherapie [2, 18, 35], je-

doch wurden insbesondere in der 1980er-

Jahren Protokolle wie bei Weichteilsarko-

men in Einzelfällen erfolgreich eingesetzt

[12]. So bestand auch bei unserer 2. Pati-

entin ein über 10 Jahre andauerndes frei-

es Intervall nach radikaler Operation und

Chemotherapie nach CWS-Schema, wo-

bei  allerdings  die  Bedeutung  der  Che-

motherapie  für  den Verlauf  offen  blei-

ben muss. Insbesondere bei hochmalig-

nen Formen des  Chondrosarkoms,  die

an der Schädelbasis selten auftreten, wird

die Chemotherapie im Schrifttum disku-

tiert [18]. Unseres Wissens liegt aufgrund

der geringen Patientenzahl bislang kei-

ne prospektive Studie zu dieser Fragestel-

lung vor [18].

Bei  Auftreten  eines  Rezidivs  soll-

te  im Einzelfall  abgewogen werden,  ob

dieses erneut operiert oder strahlenthe-

rapeutisch angegangen wird. In der Ent-

scheidungsfindung sollten die Lokalisati-

on des Rezidivs, Alter und Allgemeinzu-

stand des Patienten sowie die individuelle

spezifische Krankheitsvorgeschichte ein-

fließen.

Fazit für die Praxis

Bei Schädelbasischondrosarkomen ist

eine interdisziplinäre Planung der dia-

gnostischen und therapeutischen Maß-

nahmen von Anbeginn angezeigt. Die

Prognose dieser seltenen Erkrankung

hat sich in den letzten Jahren, bedingt

durch Fortschritte sowohl im operativen

als auch im strahlentherapeutischen

Sektor erheblich verbessert. Der Pati-

ent sollte daher frühzeitig in einem spe-

zialisierten Zentrum vorgestellt werden.

Durch ein interdisziplinäres Vorgehen

mit modernen Methoden kann in vielen

Fällen ein langjähriges Überleben mit

guter Lebensqualität erreicht werden.
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