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Obiettivi della linea guida
La linea guida affronta l’approccio alla diagnosi e al trat-
tamento del condrosarcoma dello scheletro degli arti e 
del cingolo pelvico e scapolare. Non è incluso nel pre-
sente documento il trattamento del condrosarcoma della 
colonna vertebrale.

Fonti bibliografiche
È stata eseguita una ricerca bibliografica su PubMed, uti-
lizzando le parole chiave chondrosarcoma, cartilaginous 
tumor, chondroid tumor, selezionando studi inerenti la 
diagnosi ed il trattamento del condrosarcoma dello sche-
letro pubblicati negli ultimi 15 anni. Sono stati considerati 
anche alcuni studi pubblicati in precedenza per la parti-
colare rilevanza delle casistiche. 
Per l’introduzione descrittiva è stato utilizzato come ri-
ferimento il manuale del professor Mario Campanacci 
Bone and soft tissue tumors edito da Springer Verlag nel 
1999.
Sono state valutate infine le pubblicazioni relative all’espe-
rienza nel trattamento del condrosarcoma degli Istituti 
internazionali più accreditati nella diagnosi e cura dei 
tumori dell’apparato muscolo-scheletrico. 

Metodologia
Il metodo di grading delle prove utilizzato per il Progetto 
Linee Guida SIOT è quello descritto nel manuale metodo-
logico del Sistema Nazionale Linee Guida (www.snlg.it) 
dell’Istituto Superiore di Sanità. Le raccomandazioni ven-
gono qualificate con un livello di evidenza (da I a IV) e 
di forza della raccomandazione (da A a E). Nel caso 
del presente documento tuttavia, a causa della difficoltà o 
dell’impossibilità nell’eseguire studi controllati randomiz-
zati, la letteratura di supporto è costituita integralmente 
da studi retrospettivi tipo caso-controllo e studi osservazio-
nali, in particolare provenienti da Istituzioni specializzate 
che effettuano sistematicamente la documentazione e l’ar-
chiviazione dei casi trattati (Box 1: Studi clinici).
Questo documento è stato inviato ad un panel di esperti 
in ambito nazionale al fine di valutare la chiarezza, la 
rilevanza clinica e l’applicabilità delle raccomandazio-
ni. I revisori esterni sono i rappresentanti dei principali 
Centri di Riferimento Nazionali per la diagnosi e la cura 
dei tumori dell’apparato muscolo-scheletrico ed esperti di 
metodologia di ricerca clinica del GLOBE.
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definizione e classificazione
Il condrosarcoma (CS) è un tumore maligno di origine 
mesenchimale le cui cellule producono matrice condroide 
priva di osteoide.
La classifi cazione del CS include le seguenti varietà:
• CS centrale; 
• CS periferico; 
• CS periosteo;
• CS a cellule chiare;
• CS mesenchimale;
• CS dedifferenziato.

condrosarcoma centrale
Il CS centrale origina all’interno dell’osso in sede in-
tramidollare e può essere definito primario o secon-
dario. Il CS centrale primario insorge in un segmento 
osseo precedentemente sano mentre il CS centrale 
secondario insorge su una lesione cartilaginea be-

nigna preesistente (encondroma; m. di Ollier; s. di 
Maffucci).
Per incidenza, è il secondo tumore maligno primitivo 
dell’osso dopo l’osteosarcoma, predilige il sesso maschile 
ed è tipico dell’età adulta avanzata, essendo raro prima 
dei trent’anni e rarissimo prima della pubertà. Le sedi più 
colpite sono il cingolo pelvico (femore prossimale e baci-
no) e scapolare (omero prossimale e scapola) ed il ginoc-
chio (femore distale e tibia prossimale) mentre è estrema-
mente raro nelle ossa della mano e del piede 1-5. 
Il sintomo principale è il dolore che non si attenua con il 
riposo e si esacerba la notte, ed essendo di solito un tu-
more a crescita lenta, spesso la massa si rende palpabile 
ed evidente dopo molto tempo dall’insorgenza della sinto-
matologia, soprattutto nelle sedi profonde come il cingolo 
pelvico. La sintomatologia dolorosa è tradizionalmente 
considerata un fattore importante nella diagnosi differen-
ziale fra lesione cartilaginea benigna e CS a basso grado 

boX 1
studi clinici

Sperimentare vuol dire modifi care gli eventi naturali in un contesto controllato con un intervento deliberato. Per valutare se il 
cambiamento osservato sia attribuibile a questo intervento e non al caso sono necessari studi che prevedano un campione 
adeguato, un trattamento di confronto e procedimenti per evitare l’azione di fattori di confondimento.
Gli studi prospettici valutano gli effetti di un intervento identifi cando i soggetti in base a una patologia presente al momento 
dell’inizio dello studio, e seguendoli nel tempo per osservare gli esiti dell’intervento.
Gli studi retrospettivi misurano eventi accaduti in un periodo precedente rispetto al disegno dello studio e sono pertanto meno 
affi dabili di uno studio prospettico in quanto le caratteristiche dei soggetti inclusi, i dati raccolti e gli esiti misurati non sono ben 
defi niti prima dello svolgimento dello studio. 
Gli studi clinici si distinguono in studi sperimentali e osservazionali.  

Gli studi sperimentali sono sempre prospettici e si distinguono per il disegno, che può prevedere la presenza o meno dei se-
guenti elementi. 
• gruppo di controllo: i partecipanti allo studio vengono divisi in due o più gruppi. Uno riceve il trattamento sperimentale, 

l’altro uno già noto o un placebo. I controlli possono essere paralleli (contemporanei) o storici (il confronto avviene tra due 
gruppi separati nel tempo);

• randomizzazione: i partecipanti vengono divisi nei due gruppi (intervento e controllo) in modo casuale;
• mascheramento (cosiddetto cieco), che può essere singolo, doppio o triplo: solo il paziente o solo il medico non sa a che 

gruppo è stato assegnato il paziente (singolo cieco); né il paziente né il medico sperimentatore conoscono a che gruppo 
è assegnato ciascun singolo paziente (doppio cieco); oppure né il medico, né il paziente, né chi elabora i dati conoscano 
l’assegnazione del paziente al gruppo (triplo cieco).

Negli studi osservazionali non viene condotto nessun intervento dall’esterno sulla condizione in studio, ma viene semplicemente 
osservato il corso degli eventi. Gli studi osservazionali possono essere di diversi tipi: 
• studio caso controllo: si osserva un gruppo di persone affette da una patologia (casi) rispetto a un altro gruppo che non 

presenta quella patologia (controlli), per identifi care eventuali associazioni tra la malattia in studio e fattori di rischio parti-
colari;

• studio di coorte: lo studio segue nel tempo l’evoluzione di un gruppo di persone identifi cate chiaramente in base a deter-
minate caratteristiche (coorte). Vengono confrontati gli esiti all’interno della coorte, che vengono poi messi in relazione 
all’esposizione a interventi specifi ci. Uno studio di coorte prospettico defi nisce il gruppo di partecipanti e lo segue nel 
tempo. Uno studio di coorte retrospettivo (o storico) identifi ca i soggetti da dati del passato e li studia dal periodo a cui 
risalgono i dati al presente.
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di malignità, ma alcuni autori hanno riportato la scarsa 
specifi cità del sintomo dolore con l’osservazione di en-
condromi dolenti e di CS grado 1 asintomatici 6. 
Le indagini strumentali devono iniziare da una radiografi a 
standard del segmento interessato. L’aspetto radiografi co di 
una lesione cartilaginea dello scheletro può variare da un 
quadro simile all’encondroma benigno ad una lesione con 
marcato comportamento aggressivo e destruente che può 
determinare una frattura patologica. L’aspetto radiografi co 
tipico del CS centrale dimostra un’osteolisi con calcifi cazio-
ni “a pop corn” ed ossifi cazioni “ad anello”, a carattere 
ben defi nito nel CS a basso grado e di aspetto più confuso 
ed irregolare nel CS ad alto grado di malignità. Nelle for-
me più aggressive la lesione può risultare puramente oste-
olitica con calcifi cazioni scarse o assenti. La corticale può 
risultare integra o soltanto erosa sul versante endostale dal 
tessuto cartilagineo neoformato (scalloping) nel CS a basso 
grado, oppure risultare ispessita, rigonfi ata o interrotta nel 
CS ad alto grado di malignità. La superfi cie della corticale 
può dimostrare una reazione periostea irregolare segno di 
un’irritazione cronica da parte del tessuto neoformato.
La Tomografi a Assiale Computerizzata permette di valutare 
con cura l’aspetto delle alterazioni della corticale, il suo 
rapporto con il tessuto cartilagineo neoformato e l’eventua-
le erosione endostale (scalloping). La TC è fondamentale 
nella valutazione delle caratteristiche delle calcifi cazioni e 
delle ossifi cazioni tipiche dei tumori cartilaginei 1-3 6 7.
Con la Risonanza Magnetica le lesioni cartilaginee dimo-
strano un basso segnale in T1 ed un elevato segnale nel-
le sequenze T2 mentre le calcifi cazioni e le ossifi cazioni 
hanno un basso segnale sia in T1 che in T2. La RM è fon-
damentale nel valutare l’estensione della lesione nei tes-
suti molli circostanti e, con le sequenze coronali, l’esten-
sione lungo il canale midollare e la presenza di eventuali 
skip metastasi. La RM con mezzo di contrasto evidenzia 
l’impregnazione dei setti fi brovascolari che circondano 
il lobuli di cartilagine neoformata e l’analisi della velo-
cità di captazione nel tempo del gadolinio attraverso la 
RM dinamica è risultata utile nella diagnosi differenziale 
tra le lesioni cartilaginee benigne e maligne. In partico-
lare, la captazione precoce con curva esponenziale del 
gadolinio è indicativa di una lesione maligna mentre la 
captazione ritardata con curva progressiva depone per 
una lesione benigna 8. Le caratteristiche di segnale della 
RMN possono dare indicazioni sul grado di malignità del 
CS. La presenza di un massa nei tessuti molli è indicativa 
di un CS ad alto grado di malignità. Un’area centrale di 
elevata intensità di segnale nelle sequenze T1 può essere 
indicativa di un alto grado di malignità e corrispondere 
ad una alterazione cistica emorragica. In un CS centrale, 
un basso segnale nelle sequenze T1 con piccole macchie 
di elevato segnale all’interno della lesione può indicare 
un CS a basso grado di malignità con aree di midollo 

giallo preesistente intrappolate nei lobuli di cellule tumo-
rali “entrapped fat” 9.
La scintigrafi a ossea dimostra un’intensa ipercaptazione 
nei tumori cartilaginei ma non è di aiuto nel differenziare 
la benignità dalla malignità (intensa ipercaptazione an-
che nei condromi benigni) 10 11.
Negli ultimi anni è stato valutato il ruolo della PET con 18 
fl uorodeossiglucosio (FDG) nella diagnosi differenziale 
tra lesioni cartilaginee benigne e maligne dello schele-
tro. Il SUV (standard uptake value) è risultato correlato al 
grado di malignità del tumore ed il valore soglia riporta-
to nella distinzione tra benignità e malignità va da 2 a 
2,3 11 12. Inoltre, il SUV si è rivelato un fattore prognostico 
ed è stata dimostrata una correlazione con il decorso del-
la malattia con un valore soglia di 4. Quando il SUV era 
> 4 la prognosi era peggiore in termini di percentuale di 
ripresa di malattia e di sopravvivenza 13.

Il quadro strumentale che differenzia il CS centrale dall’en-
condroma benigno è il seguente 1-3 6-9 12 24 29:
• dimensioni > 5 cm;
• crescita nel tempo ad indagini sequenziali; 
• erosione endostale della corticale (scalloping); 
• reazione periostale;
• ispessimento della corticale; 
• rigonfi amento della corticale; 
• assottigliamento della corticale;
• interruzione della corticale; 
• osteolisi a limiti sfuocati;
• calcifi cazioni ed ossifi cazioni irregolari e sfumate;
• estensione nei tessuti molli; 
• RM dinamica (captazione precoce con curva espo-

nenziale); 
• PET FDG (SUV > 2).
Alle volte il CS centrale insorge su un preesistente encon-
droma (CS centrale secondario) ed in questo caso le calci-
fi cazioni ben defi nite vengono progressivamente sostituite 
dall’osteolisi e diventano sfumate e irregolari.
Nei tumori cartilaginei la biopsia ha lo scopo di conferma-
re che siamo di fronte ad una lesione cartilaginea ma non 
è in grado di differenziare con certezza la benignità dalla 
malignità e di defi nire il grado istologico di malignità. Nei 
condrosarcomi centrali vi può essere una progressione di 
malignità e nel contesto dello stesso tumore possono essere 
presenti aree di diverso grado istologico comprese aree 
riferibili ad un encondroma benigno preesistente. Inoltre, 
aree di tessuto cartilagineo neoformato possono essere 
presenti anche nell’ambito di un osteosarcoma condrobla-
stico. La diagnosi istologica dei tumori cartilaginei deve 
essere sempre fatta assieme ad una accurata valutazione 
dei dati clinici e radiografi ci del paziente e la diagnosi de-
fi nitiva può essere defi nita solo analizzando l’intero tumore 
dopo l’asportazione chirurgica 1-3 14-16.
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La biopsia può essere omessa nelle lesioni cartilaginee cen-
trali degli arti con aspetto radiografi co non aggressivo 14-16:
• integrità della corticale;
• lieve erosione endostale della corticale;
• assenza di reazione periostale;
• assenza di ispessimento, assottigliamento, rigonfi a-

mento e/o interruzione della corticale;
• assenza di estensione nelle parti molli.
Di fronte ad una lesione cartilaginea centrale degli arti con 
aspetto radiografi co non aggressivo si raccomanda 1-3 8 12:
• osservazione clinica in caso di:

– assenza di sintomatologia dolorosa;
– dimensioni < 5 cm; 
– dimensioni stabili nel tempo ad indagini sequen-

ziali; 
– RM dinamica negativa (captazione ritardata con 

curva progressiva); 
 PET-FDG negativa (SUV < 2); 
• asportazione chirurgica intralesionale (curettage) ± 

adiuvanti locali in caso di 1-3 8 12:
– dolore;
– dimensioni > 5 cm; 
– crescita di dimensioni nel tempo ad indagini se-

quenziali; 
– RM dinamica positiva (captazione precoce con 

curva esponenziale);
– PET-FDG (SUV > 2). 

In questi casi la biopsia può essere omessa e si può pro-
cedere al curettage della lesione. La diagnosi istologi-
ca verrà defi nita sulla base dell’analisi di tutto il tessuto 
asportato 14-16.

La biopsia deve essere eseguita nelle lesioni cartilagi-
nee centrali degli arti con aspetto radiografi co aggressi-
vo 1-3 6 7 9 24 29:
• intensa erosione endostale della corticale;
• reazione periostea;
• ispessimento, assottigliamento, rigonfi amento e/o in-

terruzione della corticale;
• estensione nei tessuti molli;
• osteolisi a limiti sfuocati.

La biopsia deve essere eseguita nelle lesioni cartilaginee 
del cingolo pelvico e scapolare 1-3 14-16. 
In questi casi la biopsia deve essere eseguita nell’area 
che dimostra aspetti radiografi ci più osteolitici ed aggres-
sivi ma la diagnosi istologica defi nitiva ed il grado di ma-
lignità della lesione verrà defi nita dall’analisi dell’intero 
tumore dopo l’asportazione chirurgica.

Il trattamento del CS centrale è basato sull’asportazione 
chirurgica avendo dimostrato una scarsa sensibilità alla 
chemioterapia ed alla radioterapia 17. La scelta del tipo 

di trattamento chirurgico dipende da tre fattori: il grado di 
malignità della lesione; l’aspetto della lesione alle indagi-
ni strumentali; la sede della lesione.

Il CS centrale grado 1 degli arti con aspetto radiografi -
co non aggressivo può essere trattato mediante curettage 
con margini intralesionali e riempimento della cavità con 
cemento acrilico o innesti ossei 17-31. Quando il segmento 
osseo risulta eccessivamente indebolito dal curettage può 
essere eseguita un’osteosintesi preventiva di rinforzo.
Nel trattamento chirurgico intralesionale del CS centrale 
grado 1, al fi ne di diminuire il rischio di recidiva locale, 
possono essere utilizzate delle sostanze adiuvanti locali 
come il fenolo e l’alcool etilico per sterilizzare le pareti 
della cavità o può essere eseguita la crioterapia mediante 
azoto liquido o sonde contenenti gas argon. Da studi ese-
guiti su tessuti prelevati chirurgicamente o in sede autopti-
ca, il fenolo sembrava non avere alcun effetto citotossico 
sul tessuto cartilagineo e gli autori postulavano un’azione 
protettiva da parte della matrice condroide nei confronti 
dell’agente citotossico 32. Al contrario, da studi recenti, 
il fenolo e l’etanolo hanno dimostrato un effetto citotos-
sico sulle cellule del CS in vitro rispettivamente ad una 
concentrazione minima di 1,5 e 42,5% 33. La crioterapia 
con azoto liquido o gas argon può essere utilizzata come 
adiuvante locale nel trattamento chirurgico intralesionale 
del CS centrale grado 1. L’estensione della necrosi ossea 
indotta dalla crioterapia (7-12 mm) è maggiore rispet-
to alla necrosi indotta da altri adiuvanti locali (fenolo: 
1-2 mm) e, per diminuire il rischio di frattura patologi-
ca, in caso di crioterapia è consigliabile eseguire sempre 
un’osteosintesi preventiva 23 26 30 31 34.

Il CS centrale grado 1 degli arti con aspetto radiografi co 
aggressivo deve essere trattato con resezione chirurgica 
allo scopo di ottenere margini chirurgici ampi o radica-
li 3 17 24 27 29.

Il CS centrale grado 1 del cingolo pelvico e scapolare 
deve essere trattato con resezione chirurgica allo scopo 
di ottenere margini chirurgici ampi o radicali 35-40.

Il CS centrale grado 2 e 3 deve essere trattato con rese-
zione chirurgica allo scopo di ottenere margini chirurgici 
ampi o radicali 1-3 17 41-46.
Nelle situazioni cliniche in cui non è possibile ottenere 
margini chirurgici ampi con una chirurgia conservativa 
dell’arto (limb salvage) può essere necessario procedere 
all’intervento di amputazione. Quando non è tecnicamen-
te possibile ottenere margini ampi o radicali né con la 
chirurgia conservativa né con un’amputazione dell’arto, 
la radioterapia può essere considerata come trattamento 
palliativo 3 17. 



gruppo di lavoro linee guida siot

linee guida siot
22

Nei CS a basso ed alto grado di malignità non reseca-
bili con margini ampi, prima di procedere all’intervento 
di amputazione, si può tentare un trattamento mediante 
radioterapia 3 17. Il CS è tradizionalmente considerato 
un tumore non radiosensibile. Studi recenti hanno dimo-
strato che la mancanza dell’espressione della proteina 
p16(INK4a), una proteina che regola il ciclo cellulare, 
favorisce la resistenza delle cellule del CS alle radiazio-
ni 47. Nel tentativo di aumentare la radiosensibilità del 
CS sono state sperimentate sostanze radiosensibilizzan-
ti come il razoxane 48. Il razoxane veniva somministrato 
alla dose di 125mg due volte al giorno iniziando 5 giorni 
prima dell’irradiazione e la dose media di irradiazione 
era di 60Gy. I risultati dello studio erano incoraggianti 
ma limitati dalla mancanza di un gruppo di controllo. Ne-
gli ultimi anni, la radioterapia con protoni ha dimostrato 
un controllo locale eccellente ed ha permesso una soprav-
vivenza a lungo termine nei CS a basso grado della base 
cranica, ma gli alti costi e la scarsa disponibilità di questa 
tecnologia rendono tale terapia ancora di diffi cile appli-
cazione nel trattamento del CS 49 50. Più di recente, la 
radioterapia con ioni di carbonio ha dimostrato un buon 
controllo locale a breve termine nel CS 51.
La chemioterapia non si è dimostrata effi cace nel tratta-
mento del CS centrale ed il suo ruolo rimane indefi nito 
non essendo stati eseguiti studi prospettici randomizzati 
per valutarne gli eventuali benefi ci 3 17 41-46. 
La prognosi del CS centrale è risultata correlata al gra-
do istologico di malignità, alla sede anatomica ed alle 
dimensioni della lesione. Il CS ad insorgenza nello sche-
letro assiale e nel cingolo pelvico ha una prognosi peg-
giore rispetto alle altre sedi 35-40.
I fattori prognostici negativi per il controllo locale sono 
risultati i seguenti 41-46:
• margini chirurgici positivi o inadeguati;
• volume del tumore.
I fattori prognostici negativi per la sopravvivenza sono 
risultati i seguenti 41-46 52:
• grado istologico di malignità;
• elevati indici di proliferazione cellulare (MIB-1, DNA 

index);
• presenza di aneuploidia cellulare;
• sede pelvica;
• recidiva locale.
La recidiva locale è risultata essere un fattore prognostico 
negativo sia nei CS a basso grado che ad alto grado di 
malignità. In particolare, la recidiva ha dimostrato una 
progressione di malignità nel 14-25% dei casi e può esse-
re interpretata come l’espressione di un fenotipo tumorale 
più aggressivo e come tale deve essere trattata 53 54.
La recidiva locale deve essere asportata chirurgicamente 
con margini ampi o radicali quando risulta tecnicamen-
te possibile. I margini chirurgici ampi o radicali possono 

essere ottenuti con un’intervento conservativo dell’arto 
(limb salvage) o con un’amputazione dell’arto 17 53 54. La 
radioterapia postoperatoria può essere indicata quando 
i margini di escissione risultano positivi (marginali o in-
tralesionali) dopo l’asportazione chirurgica. Nel caso di 
recidiva locale non resecabile né con chirurgia conserva-
tiva dell’arto né con l’amputazione, la radioterapia può 
essere considerata come trattamento palliativo 3 17.
Le metastasi polmonari del CS centrale possono essere 
asportate chirurgicamente quando sono tecnicamente re-
secabili 3 17 41-46. In alternativa, al paziente può essere 
proposto di partecipare ad un protocollo di trattamento 
sperimentale 3 17.
Controllo clinico e strumentale: dopo l’intervento, il pa-
ziente con un CS a basso grado di malignità deve essere 
controllato ogni 6 mesi per i primi 5 anni ed una volta 
l’anno fi no al 10° anno con un esame clinico, un esame 
strumentale del segmento operato (RX o TC o RMN) ed un 
esame strumentale del torace (radiografi a del torace in 
due proiezioni o TC del torace).
Il paziente con un CS ad alto grado di malignità deve 
essere controllato ogni 3 mesi per i primi 3 anni, ogni 6 
mesi il 4° e 5° anno e annualmente fi no al 10° anno con 
un esame clinico, un esame strumentale della sede d’inter-
vento deciso sulla base del tipo di intervento e di ricostru-
zione (radiografi a o TC o RMN) ed un esame strumentale 
del torace (radiografi a del torace in due proiezioni o TC 
del torace) 3 17 24 29 46.

condrosarcoma periferico
Il CS periferico insorge alla superfi cie dell’osso, di solito su 
un’esostosi o osteocondroma preesistente. Il CS periferico è 
meno frequente del CS centrale e ha una predilezione per 
il sesso maschile. L’intervallo di età di maggior incidenza 
è tra i 20 e i 50 anni, è raro prima dei 20 anni ed ecce-
zionale prima della pubertà. Le sedi d’insorgenza preferite 
sono nell’ordine il cingolo pelvico e scapolare, il femore 
prossimale, l’omero prossimale ed il ginocchio (femore di-
stale e tibia prossimale). Il sintomo principale è la compar-
sa di una tumefazione o la crescita di dimensioni nel tempo 
in età adulta di un’esostosi preesistente. La degenerazione 
maligna di un’esostosi solitaria è rara mentre nella malattia 
ereditaria delle esostosi multiple la trasformazione maligna 
è più frequente (10-20% dei casi). La crescita di un’esostosi 
in età adulta deve far sempre pensare all’insorgenza di un 
CS periferico soprattutto nella sede pelvica e scapolare. Il 
dolore è di solito scarso o assente e non può essere consi-
derato un segno di degenerazione maligna 1-3 55. 
Le indagini strumentali spesso dimostrano una voluminosa 
neoformazione a cavolfi ore con i chiari segni del CS peri-
ferico insorto alla superfi cie di un’esostosi benigna. La ra-
diografi a standard e la Tomografi a Computerizzata pos-
sono evidenziare l’estrofl essione della corticale continua 
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alla base della neoformazione, aspetto tipico dell’esostosi 
benigna. In altri casi, la crescita del CS periferico invade 
la base dell’esostosi infi ltrando il segmento osseo di origi-
ne. Le calcifi cazioni e le ossifi cazioni dei lobuli cartilagi-
nei alla periferia della neoformazione hanno un aspetto 
sfumato ed irregolare ed in alcuni casi possono essere 
presenti delle aree mixoidi. La Risonanza Magnetica Nu-
cleare risulta determinante nel valutare l’estensione del tu-
more alla base d’impianto sul segmento osseo di origine 
e l’eventuale presenta di noduli satelliti (skip lesioni) nelle 
parti molli circostanti. La RMN inoltre permette di valuta-
re con precisione lo spessore del cappuccio cartilagineo 
presente alla superfi cie dell’esostosi. Un cappuccio carti-
lagineo che misura più di 1-2 cm su una lesione esosto-
sica preesistente o la crescita di dimensioni documentata 
dopo la maturità scheletrica devono far sorgere il sospetto 
di trasformazione maligna di un osteocondroma 1-3 8 55. La 
RM dinamica 8 9 e la PET con 18 fl uorodeossiglucosio 
(FDG) possono essere usate per differenziare un’esostosi 
benigna da un CS periferico (vedi CS centrale) 12. La scin-
tigrafi a ossea dimostra un’ipercaptazione nel CS periferi-
co ma non permette di differenziarlo dalle lesioni benigne 
(debole ipercaptazione anche nelle esostosi) 10.

I criteri clinici e strumentali di trasformazione maligna di 
un’esostosi sono i seguenti 1-3 8 55:
• crescita di dimensioni in età adulta;
• sede: assiale; cingolo pelvico e scapolare; prossimale 

al ginocchio; prossimale al gomito;
• cappuccio cartilagineo > 2 cm;
• margini sfuocati verso i tessuti molli circostanti;
• calcifi cazioni ed ossifi cazioni sfumate e irregolari.

All’esame istologico, generalmente il CS periferico pre-
senta un grado istologico di malignità più basso del 
CS centrale. Più di due terzi dei CS periferici risultano 
grado 1, meno di un terzo grado 2 mentre il grado 3 è un 
reperto eccezionale. Il quadro istologico dimostra di soli-
to un tessuto cartilagineo ialino ben differenziato e le aree 
mixoidi sono rare e sporadiche. Come per il CS centrale, 
anche nel CS periferico il grado istologico di malignità 
può essere defi nito solo dall’analisi completa del pezzo 
anatomico di resezione dopo l’intervento chirurgico. La 
progressione di malignità all’interno dello stesso tumore o 
nelle recidive può essere osservata seppure più raramente 
rispetto al CS centrale 1-3 14-16 55. 
Quando sono presenti i criteri clinici e strumentali tipici 
del CS periferico, la biopsia viene eseguita per conferma-
re la diagnosi prima di procedere all’intervento di aspor-
tazione 1-3 55. In alcuni rari casi di iniziale trasformazione 
maligna di un’esostosi peduncolata, la biopsia può essere 
omessa e si può procedere all’escissione chirurgica con 
analisi istologica postoperatoria 1 3.

Il trattamento chirurgico di asportazione con margini 
ampi o radicali è la terapia d’elezione del CS periferi-
co 1-3 17 40 55. Nei casi in cui i segni clinici e strumentali de-
pongono per un’iniziale trasformazione maligna del cap-
puccio cartilagineo di un’esostosi, la resezione può essere 
eseguita asportando con margini ampi la base d’impianto 
del tumore conservando la continuità del segmento schele-
trico d’origine. Nella maggior parte dei casi, la trasforma-
zione maligna si estende a gran parte dell’esostosi ed alla 
base d’impianto ed il tessuto tumorale circonda il segmen-
to scheletrico d’origine. In questi casi, la resezione deve 
comprendere il segmento scheletrico d’origine 1-3 17 55. Le 
sedi dove è più diffi cile ottenere un margine chirurgico 
adeguato sono le vertebre, il cingolo pelvico e scapolare. 
Alla periferia della lesione, a livello del cappuccio carti-
lagineo, è importante ottenere un margine ampio quando 
possibile e mantenere il tumore coperto da tessuto sano 
(tessuto muscolare; aponeurosi; tessuto adiposo sottocuta-
neo; fascia superfi ciale; cute) 1-3 17 40 55. In altri casi, il mar-
gine chirurgico può risultare localmente marginale quando 
il tumore è a contatto con strutture anatomiche nobili che 
si vogliono conservare (dura madre; strutture vascolari; 
strutture nervose; visceri). Considerato che gran parte dei 
CS periferici sono a basso grado di malignità, un margine 
chirurgico localmente marginale in questi casi può essere 
accettato 1-3 17 40 55. Si deve invece evitare di asportare la 
pseudocapsula dalla superfi cie cartilaginea e di asportare 
il tumore con un margine intralesionale in quanto il rischio 
di recidiva locale sarebbe elevato1-3 17 40 55.
In alcuni casi di CS periferico, la sede del tumore, le di-
mensioni ed i rapporti con strutture anatomiche nobili ren-
dono indicato l’intervento di amputazione dell’arto al fi ne 
di ottenere margini chirurgici adeguati 1-3 17 40 55. 
Dopo resezioni con margini chirurgici inadeguati può 
essere considerata la radioterapia postoperatoria come 
terapia adiuvante locale 3 17. Nelle forme tumorali non 
asportabili con margini adeguati neanche con l’interven-
to di amputazione può essere indicata la radioterapia a 
scopo palliativo (vedi CS centrali) 3 17 47-51.
Allo stato attuale, la chemioterapia non sembra avere al-
cun ruolo nel trattamento del CS periferico 3 17 41-46 55.
Le recidive locali di CS periferico sono frequenti e devono 
essere trattate con l’asportazione chirurgica seguendo gli 
stessi criteri descritti per il tumore primario 1 3 17 53-55. Gran-
de attenzione deve essere riservata alle recidive locali 
nello scheletro assiale e nel cingolo pelvico. In particola-
re, nella recidiva di CS periferico dello scheletro assiale 
non resecabile completamente, il paziente può andare 
incontro al decesso per recidiva locale e non per dissemi-
nazione metastatica 1 53-55.
Le metastasi polmonari sono più rare nel CS periferico 
rispetto al CS centrale e devono essere trattate con l’escis-
sione chirurgica quando resecabili 3 17 41-46 55. 
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Il fattore prognostico più signifi cativo per la sopravviven-
za nei CS periferici è il grado istologico di malignità. Altri 
fattori prognostici negativi risultati signifi cativi per il con-
trollo locale e la sopravvivenza sono la sede anatomica 
(scheletro assiale e cingolo pelvico) e le dimensioni del 
tumore 41-46 52 55. 

forme rare di condrosarcoma
Oltre alle forme “classiche” (centrale e periferico) il CS 
può insorgere in alcune varianti rare: CS periosteo; CS a 
cellule chiare; CS mesenchimale; CS dedifferenziato (cen-
trale e periferico).
In queste forme il trattamento di elezione resta sempre la 
resezione con margini ampi, ma in alcuni casi (CS dedif-
ferenziato e mesenchimale) può essere associato un trat-
tamento sistemico.

condrosarcoma periosteo
È una rara neoplasia cartilaginea del giovane adulto, 
lievemente più frequente nel maschio, che insorge nelle 
meta-diafi si, tipicamente del femore distale (regione po-
steriore), della tibia prossimale o dell’omero prossimale. 
Radiografi camente appare come una lesione radiotraspa-
rente (o a volte con calcifi cazioni) che origina dalla super-
fi cie esterna della corticale e si spinge nelle parti molli. La 
resezione con margini ampi rappresenta il trattamento di 
elezione. La prognosi è più favorevole rispetto al CS cen-
trale ed è correlata al grado istologico di malignità 1 56.

condrosarcoma a cellule chiare
È una rara neoplasia cartilaginea a basso grado di ma-
lignità, più frequente nel sesso maschile, tipica della II-VI 
decade di vita che insorge classicamente nelle epifi si o 
apofi si delle ossa lunghe (femore ed omero prossimale) 
o nelle ossa piatte. È importante una accurata diagnosi 
differenziale istologica con il condroblastoma. La resezio-
ne ampia costituisce il trattamento di elezione, le recidive 
locali e le metastasi sono rare 1-3 57-59.

condrosarcoma mesenchimale
È una rara neoplasia ad alto grado di malignità costituita 
da cellule mesenchimali localmente differenziate in carti-
lagine. Insorge nella II-IV decade di vita solitamente nelle 
ossa del tronco e nel femore o nelle parti molli. Radiogra-
fi camente appare come una lesione radiotrasparente, ag-
gressiva, con focali calcifi cazioni. Il trattamento di elezio-
ne è la resezione con margini ampi. La chemioterapia e la 
radioterapia hanno dimostrato risultati incoraggianti e la 
tendenza attuale è di trattare il CS mesenchimale con gli 
stessi protocolli utilizzati per il sarcoma di Ewing 17 60 61. 

condrosarcoma dedifferenziato (centrale o periferico)
È un sarcoma non cartilagineo ad alto grado di malignità 
che origina in un CS (centrale o periferico) o in un encon-
droma. All’incirca il 15% dei condrosarcomi centrali ed il 
5% di quelli periferici contengono aree di dedifferenziazio-
ne. Tipico di una età lievemente più avanzata dei condro-
sarcomi classici (50-80 anni), insorge nel 95% dei casi nel 

algoritmo di trattamento (da National Comprehensive Cancer Network Clinical Practice Guidelines) 17

presentazione trattamento primario controllo ripresa di malattia

Grado I Escissione intralesionale ± 
adiuvanti locali o escissione 
ampia o radicale* se resecabile 
o ev. RT se non resecabile

Esame clinico ogni 6 mesi per 5 
anni e annuale fino a 10 anni 
con RX o TC/RM lesione e RX 
o TC torace

Recidiva locale Resecabile: escissione 
ampia

Margini +: ev. RT
Margini -: osservazione

Non resecabile: ev. RT

Grado II-III o periosteo 
o cell. chiare

Resecabile: escissione ampia o 
radicale*

Esame clinico ogni 3 mesi per 3 
anni, ogni 6 mesi dai 3 ai 5 anni 
e annualmente fino a 10 anni 
con RX o TC/RM lesione + RX 
o TC torace

Recidiva locale Resecabile: escissione 
ampia

Margini +: ev. RT
Margini -: osservazione

Non resecabile: ev. RT Non resecabile: ev. RT

Recidiva sistemica Escissione chirurgica

Dedifferenziato: escissione ampia o radicale*, chemioterapia usata nell’osteosarcoma

Mesenchimale: escissione ampia o radicale*, chemioterapia usata nel sarcoma di Ewing

* L’escissione ampia e radicale dovrebbe garantire margini chirurgici liberi da malattia. Questo può essere ottenuto da un intervento di resezione o di 
amputazione dell’arto.
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