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1. Anbefalinger (Quick guide)

Soliteere enkondromer i lange rorknogler, baekken og thoraxskelet,

inklusiv scapula

1.

Patienter med felgende forandring skal henvises til et sarkomcenter med henblik pa
behandling, da disse forandringer betragtes som tegn pa aggressiv brusktumor, ACT
eller CS forandringer:

endosteal scalloping >2/3 af den kortikale knogle ved rentgen og/eller MR-
/CT-skanning

e knogledestruktion
e kortikal remodellering/fortykkelse
e knogleekspansion og bleddelsproces (B).

Hvis der ses en vaekst >6 mm over 12 maneder er det udtryk for aktiv tumor, og
patienten skal henvises til et sarkomcenter (C).

Enkondromer med kortikal kontakt og evt. kortikal pavirkning eller omgivende
knoglemarvsedem fundet ved MR-skanning skal kontrolleres med MR-skanning
uanset storrelse.

e Forste kontrol efter 12 mdsr.

o Efterfolgende kontrolinterval ber afhange af det billeddiagnostiske
udseende, hvor specielt kortikalis udtynding og tumorsterrelse over 4 cm
giver behov for arlig kontrol indtil forandringerne er vurderet stabile eller
progredierer sd der er behov for henvisning til et sarkomcenter (C).

Enkondromer uden kortikal kontakt/pavirkning eller omgivende
knoglemarvsedem, som er storre end 2 cm ved MR-skanning eller
rontgenundersogelse skal kontrolleres med MR-skanning efter 12 mdr. og ved
uaendret tumor afsluttende kontrol med MR-skanning efter yderligere 2 ar med
mindre der er vaekst eller andet som indikerer aggressivitet (C).

Enkondromer uden aggressive tegn, som er uaendret eller regredieret ved kontrol
efter 1 og 3 ar, kan afsluttes fra hjemstedssygehus med information til patienten om
at henvende sig igen ved nytilkomne smerter/symptomer (C).
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6. Enkondromer uden kortikal kontakt/pavirkning eller omgivende
knoglemarvsedem, som er mindre end 2 cm ved MR-skanning eller
rontgenundersogelse bor ikke kontrolleres billeddiagnostisk(B).

Soliteere enkondromer i heender og fodder

7. Ved vakst af enkondrom i haender eller fodder er rontgenundersogelse ofte
tilstreekkeligt med henblik pa tegn pa malignisering savel som frakturrisiko (B).

8. Enkondrom sterre end 5 cm? ved rontgenundersogelse samt kortikal destruktion og
bleddelsmasse er malignitetssuspekt og kan indikere supplerende MR-skanning,
hvis det far behandlingsmassige konsekvenser (B). Patienter med sidanne
forandringer skal henvises til et sarkomcenter.

9. Der er ikke behov for billeddiagnostisk kontrol af tilfaeldigt fundne benignt
udseende enkondromer (B).

Soliteere osteokondromer (exostoser)

10. Malignitet skal misteenkes ved en bruskkappe 22 cm ved MR/CT-skanning,
bleddelskomponent, knogledestruktion, nytilkomne smerter eller hurtig vaekst (C).
Patienter med sadanne forandringer skal henvises til et sarkomcenter.

11. Nyopdagede solitere osteokondromer skal udredes med MR-skanning (alternativt
CT), hvis der er tvivl om den benigne diagnose ved rentgenundersogelse (B).

12. Der er ikke behov for kontrol af benignt udseende solitere osteokondromer i de
lange rorknogler, men kontrol skal i udvalgte tilfeelde overvejes ved storre tumorer i
bakkenet (C).
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2. Introduktion

Soliteere enkondromer (EC) og osteokondromer (OC) er hyppige, benigne, ofte asymptomatiske
brusktumorer. EC er estimeret il at udgere 3-17% af alle knogletumorer (1, 2) og ca. 20% af alle brusktumorer
(2), OC omkring 12% af alle knogletumorer og ca. 30% af brusktumorer (2). Bade EC og OC har et potentiale
for malign transformering, men hvor hyppigt dette sker ved solitzere tumorer vides ikke med sikkerhed, bla.
fordi det kan veere vanskeligt sikkert at afgare om et sarkom er opstaet i et allerede tilstedevaerende EC eller
OC. Estimeret hyppighed af malign transformation af EC har varieret fra 0 til 4,2% (3, 4) og ved OC fra 1 til
4,2% (4, 5). For enkondromers vedkommende synes det alt overvejende at dreje sig om transformering til
lavmalignt / grad 1 kondrosarkom (CS), der i den nuvaerende World Health Organization (WHO) klassifikation
2013 blev tildelt synonymet "atypisk brusk tumor” (ACT), idet lavmalign CS/ACT trods lokal aggressivitet
ekstremt sjaeldent metastaserer (6).

Et af de store problemer aktuelt er, at der ved MR-skanning, feks. med henblik pa ledpatologi kan findes EC
forandringer. Dette er specielt observeret ved de hyppigt udferte MR-skanninger af knae- og skulderled, hvor
der er fundet EC forandringer ved 2,3-2,9% af knaeleds MR-skanninger (7-9) og 2,1% af skulderleds MR-
skanninger (10).

Vurdering af hvorvidt sadanne tilfeeldigt fundne tumorer repreesenterer EC med potentiale for transformering til
ACT / CS er overvejende blevet baseret pa billeddiagnostisk udseende. Differentieringen mellem EC og ATC
kan dog veere vanskelig og trods mange studier er der ikke fundet metode til sikker differentiering. Det er ikke
kun ved rgntgen- og MR-unders@ggelser det kan det veere vanskeligt at skelne mellem EC og ACT, men ogsa
histologisk, bla. da brusktumorer ofte er inhomogene, saledes at biopsien ikke med sikkerhed er
repraesentativ. Hertil kommer en velkendt interobsever variation selv mellem erfarne patologer savel som
mellem erfarne radiologer (11). En biopsi kan derfor vaere inkonklusiv ved disse tumorer, hvorimod et
hgjmalignt kondrosarkom ofte potentielt kan diagnosticeres billeddiagnostisk og verificere histologisk. EC og
ACT vil derfor ofte blive observeret over tid med henblik pa andring i malign retning.

Vaekst af et enkondrom eller et osteokondrom hos voksne personer og evt. smerter har typisk veeret kriterier
for mistanke om andring i malign retning, men dette kan ikke anvendes ved intraoss@se kondrogene tumorer,
der er fundet tilfeldigt ved MR-skanning med henblik pa anden patologi og det samme geelder OC, som dog
oftest findes tilfeeldigt ved rantgenundersagelse, f.eks. pa mistanke om traumatiske lidelser.

Der har ikke veeret konsensus om, hvordan sadanne tilfaeldigt opdagede brusktumorer, specielt
enkondromerne, bgr handteres og evt. kontrolleres med henblik pa evt. malignisering.

Med udgangspunkt i en litteraturgennemgang gives i denne retningslinje en anbefaling for handtering og
kontrolopfalgning af soliteere enkondromer og osteokondromer.

Der tages ikke stilling til tumorer i columna og hoved-hals regionen i denne retningslinje.

Formal
Det overordnede formal med retningslinjen er at understette en evidensbaseret kreeftindsats af hgj og ensartet
kvalitet pa tveers af Danmark.
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Patientgruppe
Anbefalingerne geelder for voksne personer (alder = 18 ar) med soliteert enkondrom eller osteokondrom.

Malgruppe for brug af retningslinjen

Denne retningslinje skal primaert understette det kliniske arbejde og udviklingen af den kliniske kvalitet, hvorfor
den primaere malgruppe er klinisk arbejdende ortopaedkirurger og radiologer samt alle sundhedsprofessionelle
pa de to danske sarkomcentre.
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3. Grundlag

Soliteere enkondromer i lange rorknogler, baekken og thoraxskelet,

inklusiv scapula

1.

Patienter med felgende forandring skal henvises til et sarkomcenter med henblik pa
behandling, da disse forandringer betragtes som tegn pa aggressiv brusktumor, ACT
eller CS forandringer:

endosteal scalloping >2/3 af den kortikale knogle ved rontgen og/eller MR-
/CT-skanning

e knogledestruktion
e kortikal remodellering/fortykkelse
e knogleekspansion og bleddelsproces (B).

Hvis der ses en vaekst >6 mm over 12 maneder er det udtryk for aktiv tumor, og
patienten skal henvises til et sarkomcenter (C).

Enkondromer med kortikal kontakt og evt. kortikal pavirkning eller omgivende
knoglemarvsedem fundet ved MR-skanning skal kontrolleres med MR-skanning
uanset storrelse.

e Forste kontrol efter 12 mdsr.

o Efterfolgende kontrolinterval ber afhange af det billeddiagnostiske
udseende, hvor specielt kortikalis udtynding og tumorsterrelse over 4 cm
giver behov for arlig kontrol indtil forandringerne er vurderet stabile eller
progredierer sd der er behov for henvisning til et sarkomcenter (C).

Enkondromer uden kortikal kontakt/pavirkning eller omgivende
knoglemarvsedem, som er storre end 2 cm ved MR-skanning eller
rontgenundersogelse skal kontrolleres med MR-skanning efter 12 mdr. og ved
uaendret tumor afsluttende kontrol med MR-skanning efter yderligere 2 ar med
mindre der er vaekst eller andet som indikerer aggressivitet (C).

Enkondromer uden aggressive tegn, som er uendret eller regredieret ved kontrol
efter 1 og 3 ar, kan afsluttes fra hjemstedssygehus med information til patienten om
at henvende sig igen ved nytilkomne smerter/symptomer (C).
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6. Enkondromer uden kortikal kontakt/pavirkning eller omgivende
knoglemarvsedem, som er mindre end 2 cm ved MR-skanning eller
rontgenundersogelse bor ikke kontrolleres billeddiagnostisk(B).

Soliteere enkondromer i heender og fodder

7. Ved vakst af enkondrom i haender eller fodder er rontgenundersogelse ofte
tilstreekkeligt med henblik pa tegn pa malignisering savel som frakturrisiko (B).

8. Enkondrom sterre end 5 cm? ved rontgenundersogelse samt kortikal destruktion og
bleddelsmasse er malignitetssuspekt og kan indikere supplerende MR-skanning,
hvis det far behandlingsmassige konsekvenser (B). Patienter med sidanne
forandringer skal henvises til et sarkomcenter.

9. Der er ikke behov for billeddiagnostisk kontrol af tilfaeldigt fundne benignt
udseende enkondromer (B).

Litteratur og evidensgennemgang

Billeddiagnostiske tegn pa benign versus atypisk og malign intraosses brusktumor

Intramedulleere brusktumorer formodes at dannes ud fra rester af hyalin brusk i knoglemarven, som kan vokse
og fortreenge normal knoglemarv. EC er seedvanligvis lokaliseret relativt centralt i tubuleere knogler og er
hyppigst i korte tubuleere knogler, proksimale femur og proksimale humerus. EC i lange rarknogler er hyppigst
lokaliseret metafysaert og ofte beliggende relativt taet pa den tidligere epifysebruskskive, men EC kan dog
ogsa forekomme epifyseert (12).

Ved rgntgenundersggelse viser EC sig saedvanligvis som en intramedulleer lobuleret proces med speettet
mineraliseringer og evt. en sklerotisk perifer begraensning. Ved MR-skanning har EC et relativt karakteristisk
udseende, idet matrixen af hyalin brusk udviser homogent hgjt signal i en lobuleret konfiguration pa
vandfglsomme sekvenser, sasom STIR (short tau inversion recovery) og T2 fedt-undertrykt sekvens.
Bruskaerne er sadvanligvis omgivet af septee med lavt signal, som har ring- og/eller bueformet konfiguration
pa de vandfglsomme sekvenser og svarer til matrix-mineraliseringer foruden at der kan vaere sma punktformet
mineraliseringer. Pa T1-vaegtet billeder udviser bruskomraderne relativt lavt signal svt. Signalet fra
skeletmuskulatur, men ofte blandet med omrader, der udviser hgit signal, som udtryk for spredt marvfedt
imellem bruskomrader. MR-skanning har i forhold til almindelig rentgenundersggelse diagnostisk veerdi ved
bedgmmelse af intramedulleere brusktumorer. | et studie af DeBuckleer et al. 1996 (13) blev diagnosen EC og
CS bestyrket med supplerende MR-skanning ved 5 af 16 EC-tumorer og 14 af 16 lavmaligne CS-tumorer (13).

Der er stadig divergerende meninger om risikoen for malign transformering af EC. | et enkelt studie vurderedes
risikoen til 4,2% (4), men ved gennemgang af Mayo klinikkens 157 sekundaere CS var der ingen som havde et
dokumenteret forudgaende EC (3). Det er vanskeligt at fa et validt risikoestimat, idet det kreever at der
foreligger en tidligere unders@gelse, der viser EC. Man har derfor anbefalet at se efter histologiske EC
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forandringer ved CS-diagnostik for evt. at vurdere tilstedevaerelse af et forudgaende EC (2), hvilket potentielt
kan bidrage til for hgjt estimat vedr. malignisering.

Medens et enkondrom mikroskopisk bestar af ger af hyalin brusk omgivet af knoglemarvsfedt vil en malign
brusktumor udvise permeativ vaekst hvor malignt bruskveev erstatter knoglemarvsvaev. Differentiering mellem
EC og grad 2-3 CS er saedvanligvis uden starre billeddiagnostiske problemer, men differentieringen mellem
EC og lavmalign CS/ACT er ofte vanskelig og er stadig en stor diagnostisk udfordring. Det
differentialdiagnostiske problem er accentueret gennem de sidste ar med den hyppige anvendelse af MR-
skanning til leddiagnostik medfgrende mange tilfeeldigt fundne brusktumorer. Bruskrester eller reguleere
brusktumorer er saledes hyppigt tilfeeldige fund ved MR-skanning af knze- og skulderled. Praevalensen af
tilfeeldigt fundne brusktumorer ved skulderleds MR-skanning er rapporteret at veaere 2,1% (10) og praevalensen
af tilfeeldigt fundne brusktumorer ved knzeleds MR-skanning udfert pa smerteindikation har varieret mellem 2,3
0g 2,9% (7-9), medens praevalensen kun var 0,8% ved undersggelse af 601 raske personer (7). Tilfeeldigt
fundne brusktumorer ved knaeleddet er hyppigst i distale femur (ca. 2%) fulgt af proksimale tibia (0,5-0.7%) og
proksimale fibula (0,1-0.2%) og er generelt sma (8, 9). | studiet af Walden et al. var 57% af 23 tumorer mindre
end 1 cm og i studiet af Stomp et al. var 86% af 49 tumorer mindre end 2 cm. Tumorerne 14 ofte i teet relation
til den tidligere veekstplade. | det starste preevalensstudie (8) var 29 af de 48 tumorer i tubuleere knogler i
kontakt med vaekstpladen, 9 krydsede denne og kun 10 var >2 cm fra veekstpladen; i studiet af Walden et al. 1a
72% at tumorer <1,5 cm fra fyseskiven (9). | preevalensstudiet vedr. skulderled, omfattende 477 skanninger,
var 7 af de 10 tilfeeldigt fundne enkondromer <1 cm og de 3 der var stgrre malte maksimalt 1,2 cm; 8 af 9EC i
humerus |a i teet relation til fyseskiven og en <1,5 cm fra denne; 5 var i epifysen og 4 metafyseert. Et lille (max
0.8 cm) EC i scapula la gjensynlig i glenoidet (10). Den hyppige teette relation til fyseskiven understatter at de
tilfeeldigt fundne EC kan repraesentere persisterende hyaline bruskrester, som er displaceret ind i
knoglemarven under vaeksten. De antages typisk at veere mindre en 2 cm og lokaliseret indenfor 2 cm fra den
tidligere epfysebruskskive (14). Hvis det drejer sig om rene bruskrester uden tumorgs vaekst vil der
sandsynligvis ikke veere synlige matrixmineralisering ved rgntgenundersggelse (14).

MR-undersggelser, der danner basis for tilfeeldigt fundne brusktumorer bestar ofte kun af vandfglsomme
sekvenser samt T1-vaegtet sekvens. MR-signalerne pa sadanne standard sekvenser giver sjeeldent mulighed
for en sikker differentiering mellem EC og ACT/CS, men der er dog evidens for billeddiagnostiske tegn
tydende pa aggressiv brusktumor via talrige sammenlignende undersagelser (1, 15-22). Tegn pa aggressiv
brusktumor varierer lidt afhaengig af anatomisk lokalisation:

| lange tubulaere knogler er der falgende billeddiagnostiske karakteristika som tegn pa aggressiv brusktumor,
ACT eller CS forandringer: endosteal scalloping >2/3 af den kortikale knogle ved rgntgen og/eller MR-/CT-
skanning, knogledestruktion, kortikal remodullering/fortykkelse, knogleekspansion og blgddelsproces.
Desuden gdem og evt. opladning omkring tumor samt evt. ring-/sejlformet opladning i tumorprocessen (15).

Evidensen for de fleste af disse karakteristika baseres pa en initial undersggelse af Murphey et al., publiceret i
1998 (1), omfattende 187 patienter, 92 med EC og 95 med CS, hvor endostal scalloping over 2/3 af cortex-
dybden eller udbredning af scalloping svt. >2/3 af tumors relation til cortex, kortikal destruktion, blgddelsproces
(ved CT/MR) og periostal reaktion ved rgntgenundersggelse samt markant gget traceroptag ved
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knogleskintigrafi gav mulighed for at skelne mellem EC og CS i 90% af tilfeldene. Ved de talrige efterfalgende
sammenligningsstudier er endosteal scalloping savel i dybde som i tumors intraoss@se udbredning svt. Mere
en 2/3 af cortex-tykkelsen eller 2/3 af tumors udbredning i relation til cortex det mest gennemgaende
dokumenteret tegn pa agressivitet/malignisering. Evidens vedr. starrelsen af brusktumorforandringerne i
knoglemarven til at differentiere EC fra ACT er svag, selvom middelleengden var <5 cm for EC og >5 cm for
ACT/CS i Murphey’s studie (1). Ret generelt synes >4-5 cm at karakterisere ACT/CS-tumorer, men EC kan
ogsa have denne starrelse (23).

Tegn pa scalloping ved MR-skanning er dog ikke et sikkert malignitetstegn. | et lille studie omfattende 11 EC
(verificeret ved histologi hos 9 og 4-7 ars opfalgning hos 2) beliggende ekscentrisk i lange rerknogler var
preevalensen af scalloping 100% med udbredning svt. 50-100% (middel 75%) (24). Et nyere studie med 430
patienter med kondrogene tumorer i femur paviste endosteal scalloping i 26% af EC, i 61% af ACT og i 100%
af CS (39). Dette kan skyldes lzesionernes cortexnaere beliggenhed som bla. kan medfgre partielt volumen
effekt ved MR-skanning. | sadanne tilfeelde kan CT-skanning veere til hjeelp med henblik pa korrekt
visualisering af cortex (14).

Peritumoralt gdem, blgddelsadem og periostal reaktion er ogsa beskrevet som tegn pa aggressivitet i enkelte
studier (20, 22, 40), men er gjensynlig ikke et konstant fund. Tilsvarende er peritumoral opladning eller
opladning i tumor rapporteret at vaere tegn pa aggressivitet (15, 18).

Flere studier har belyst tegn pa malignitet i bestemte anatomiske lokalisationer. | sma tubulaere knogler i
haender og fadder er maligne karakteristika bladdelsmasse, kortikal destruktion/udtalt scalloping samt
involvering af falangesender (25, 26). Enkondromer lokaliseret til haender og fedder kan saedvanligvis vurderes
sufficient ved almindelig rentgenundersagelse. En tumorstarrelse >5 cm2, kortikal destruktion og/eller
bladdelsmasse er tegn pa en evt. malignisering (26), som kan indicere supplerende MR-skanning, hvis det far
behandlingsmaessige konsekvenser..Enkondromer i fibula, der er en ikke vaegtbaerende lang tubulaer knogle,
har EC karakteristika som mest svarer til karakteristika for EC i sma tubuleere knogler (27). Der er beskrevet 5
tegn tydende pa malignisering ved rtg. Undersagelse: starrelse >4 cm, kortikal brud, kortikal fortykkelse,
periostal reaktion og blgddelsmasse. Ved MR-skanning geelder de samme karakteristika, men der er ved
benigne tumorer ofte en generelt udtalt endostal scalloping (23).

Et studie med 430 patienter med kondrogene tumorer i femur viste en signifikant betydning af lokalisationen
for den endelige diagnose: CS var meget sjeelden i distale femur sammenlignet med midt- og proksimale
femur (39). Kortikal destruktion, fraktur eller blgddelskomponent fandtes kun i de maligne tumorer.
Vedrgrende EC og ACT i pelvis kunne et mindre studie med 21 patienter pavise endosteal scalloping, hgjere
alder og tumorstarrelse over 3cm som risikotegn for malignitet (41).

En nyere artikel undersggte desuden veerdien af MR til at skelne mellem ACT og CS. Denne opgarelse over
14 studier inkluderede 239 ACT og 140 CS og viste at kortikal gennemvaekst og blgddelskomponent men
ogsa manglende fedtholdig central knoglemarv var tegn pa hgj-grads CS (42).

Der er lavet flere studier med anvendelse af mere avanceret MR-teknik end standardsekvenser uden det store

gennembrud vedr. differentiering mellem EC og ACT/CS. MR-skanning omfattende intravengs kontrast er i

10
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enkelte studier fundet veerdifuld til differentiering mellem EC og lav-malignt CS, idet der fandtes
kontrastopladning svt. Signalfattige septee ved CS (28), men postkontrast sekvenser har ikke vundet indpas i
klinikken. Nyere MR-metoder sasom diffusions- og perfusionsvaegtet skanning (DWI = Diffusion-weighted
imaging og PWI = Perfusion-weighted imaging) er testet med henblik pa veerdi til differentiering mellem benign
og aggressiv/malign brusktumor, men har ikke kunnet bidrage til en sikker differentiering mellem EC og
ACT/CS (18, 21,43)

Knogleskintigrafi synes at have begraenset diagnostisk veerdi ved differentiering mellem EC og ACT. | studiet
af Ferrer-Santacreu et al. (16) fandtes skintigrafisk optag ved begge tilstande og kun ved at relatere optaget til
det fysiologiske optag i crista iliaca anterior superior fandtes en statistisk signifikant forskel mellem EC og
ACT. Quantitativ SPECT-CT viste ligeledes potentiale for at skelne mellem EC og ACT/CS, men de to
rapporterede patientserier er for sma til at kunne anbefale SPECT-CT som standardudredning (44,45).

PET-CT med kvantificering i form af bestemmelse af SUVmax (maximum standardized uptake value) synes at
kunne differentiere relativt sikkert mellem benigne og maligne brusktumorer. Saledes havde kun 1 af 17
patienter med SUVmax <2.0 CS medens 18 af 19 patienter med CS havde SUVmax >2 (29). Data i en
systematisk review af Subhawong et al., 2017 (30), understgtter dette, men det er dog uvist om PET-CT med
sikkerhed kan differentiere mellem EC og ACT og der er ikke basis for at anbefale PET-CT ved
standardudredning af kondrogene tumorer (30). Et nyere retrospektiv studie med 95 patienter bekreefter, at
PET-CT kan hjeelpe differentieringen mellem ACT og kondrosarkom, men har kun begraenset veerdi i
differentieringen mellem EC og ACT (46).

Generelt har de seneste originalartikler og reviews understreget vigtigheden af de naevnte billeddiagnostiske
fund, nar det geelder om at skelne EC fra ACT/CS (47-54).

Det er dog vigtigt kun at bruge de ngdvendige billeddiagnostiske procedurer, sa der ikke bruges
sundhedsressourcer ungdvendigt. Wilson et al. har med dette for gjet foreslaet udredningsalgoritmer, der
varierer afhaengig af initial unders@gelse og/eller om patienten har smerter, som kan tilskrives brusktumor (31).

Opfelgning af enkondromer

Der er ikke valid evidens vedr. behov for opfelgning af EC forandringer, bortset fra at tumorer <1 cm med
lokalisation naer den tidligere epifysebruskskive ma betragtes som bruskrester uden behov for opfalgning med
mindre der er atypiske forandringer (8-10).

For tilfeeldigt fundne tumorer >2 cm var atypiske/aggressive tumorer relativt hyppige fund i studiet af Stromp et
al. (8); 3 ud af 8 tumorer var ACT, hvilket indikerer behov for opfalgning med henblik pa vaekst ved tumorer >2
cm.

Ved kontrolundersggelse kan vaekst >6 mm over 12 maneder tolkes som tegn pa aktiv tumor (32) foruden evt.
tilkommet eller progredierende kortikal scalloping.

Det er ikke valid evidens for hvor laeenge enkondromer ber falges med henblik pa evt. vaekst. De fleste

brusktumorer uden aggressive billeddiagnostiske eller kliniske fund forbliver usendret og det er i et nyligt studie
vist at 11 ud af 21 EC/ACT i lange tubulzere knogler regredierede under en mindst 12 maneder lang
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opfelgningsperiode (33) med aftagende starrelse af bruskaer, som blev erstattet af fedtmarv. Det er dog et lille
retrospektivt studie, som kun omfattede histologisk konfirmering ved 2 patienter. | et studie fra 2019
omfattende 347 patienter med EC er der ikke rapporteret regression (23), imens et studie fra 2021 med 128
patienter med EC eller ACT viste regression i 36%, uaendret tumor i 51% og progression i 13% (55).
Regressionspotentialet af EC alene er saledes fortsat usikkert. Deckers et al. anbefaler for den samlede
gruppe af EC og ACT MR-kontrol efter 6 maneder, og derefter differentieret opfalgning afheengigt af
regression, stationgere forhold eller progression. Ved afslutning anbefales instruktion af patienten om at
henvende sig igen ved symptomer (55).

Ahmed et al. undersggte 73 patienter med tilfeeldigt opdaget asymptomatisk EC. | den gennemsnitlige follow-
up periode over 47 maneder blev 5 patienter opereret pga. symptomer eller patientens gnske, og kun en
patient med symptomer viste histologisk ACT. Forfatterne anbefaler derfor kun billeddiagnostik follow up af
patienter som udvikler symptomer, hvis der primeert ikke findes aggressive features billeddiagnostisk(56).

For de relativt hyppigt forekommende enkondromer opdaget ved MR-skanning af knae- og skuderled er der i
Birmingham udarbejdet en MR-opfalgnings-algoritme, som er valideret (23). Denne algoritme er overvejende
udarbejdet med henblik pa hvilke patienter, der ber visiteres til tumorspecialist. Dette geelder uanset starrelse
alle tumorer med generaliseret endostal scalloping, hvilket er defineret til mere end 10% af den tubuleere
knogles cirkumferens. Det er dog ogsa beskrevet hvorledes tumorer, som handteres decentralt anbefales
kontrolleret. Der anbefales her opfalgning af tumorer >4 cm med endosteal scalloping <10% af den tubulaere
knogles cirkumferens efter 1 og 3 ar mhp. andringer der indicerer henvisning til specialist (23). For tumorer >4
cm uden endostal scalloping anbefales 3 ars kontrol mhp. andringer, der indicerer henvisning til specialist,
hvis ikke afsluttes patienten. Der anbefales ikke opfalgning af tumorer <4 cm hvis der ikke er endostal
scalloping og ved fokal scalloping anbefales 3 ars kontrol. Er der da @ndringer henvises patienten til specialist
og hvis ikke afsluttes patienten. Det er en besnaerende algoritme, som bar efterprgves i det danske
sundhedsvaesen, idet det er alt afggrende at tumorerne klassificeres korrekt medfarende en korrekt visitering
til tumorspecialist. Der er dog desveerre ikke taget hensyn til dybden af scalloping, som i naesten alle andre
studier siden Murphey’s studie fra 1998 (1) er vist at have prognostisk betydning.

Patientveerdier og — preeferencer

Generelt er en MR-skanning uden anvendelse af intravengs kontrast en patientvenlig undersggelse, som kan
give patienten en starre sikkerhed for korrekt diagnose hvis rantgenundersggelse viser mulige maligne
forandringer i enkondromet.

Rationale

Der er enighed i litteraturen om, at enkondromer har et potentiale for malign transformering og at endosteal
scalloping >2/3 af cortex tykkelse varsler mulig transformering. Der er generelt enighed om at enkondromer <2
cm ikke har betydning, hvis de er uden kontakt til cortex, men der er ikke enighed om hvilken
starrelsesgraense der evt. kan anvendes som suspekt tegn pa malignitet. Der er enighed om, at suspekte
enkondromer skal fglges mhp. udvikling af kondrosarkom, men ikke hvor hyppigt og hvor lzenge. MR-skanning
betragtes generelt som den bedste metode til kontrol af enkondromer.
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Bemeerkninger og overvejelser

Ovenstaende anbefalinger forudseetter, at der ved tilstedevaerelsen af malignitetssuspekte forandringer i et
enkondrom enten visiteres til sarkomcenter mhp. biopsi eller monitorering i specialiseret regi. Desuden at
enkondromer, som ikke har tegn pa aggressivitet kontrolleres i regionalt regi med MR-skanning. MR-skanning
og kontrol af enchondromer >2 cm er lgbende blevet indfert siden denne retningslinje udkom ferste gang i
2020. Endnu er der ikke lavet opgarelser over hvor mange ekstra skanninger eller kliniske besgg pa
ortopaedkirurgisk og hgjt specialiseret afdeling dette har medfart.

Der findes umiddelbart ingen logistiske udfordringer i at efterleve anbefalingerne, som dog kan betyde flere
MR-skanninger pa de radiologiske afdelinger.

Soliteere osteokondromer (exostoser)

10. Malignitet skal misteenkes ved en bruskkappe 22 cm ved MR/CT-skanning,
bleddelskomponent, knogledestruktion, nytilkomne smerter eller hurtig vaekst (C).
Patienter med sadanne forandringer skal henvises til et sarkomcenter.

11. Nyopdagede solitere osteokondromer skal udredes med MR-skanning (alternativt
CT), hvis der er tvivl om den benigne diagnose ved rentgenundersogelse (B).

12. Der er ikke behov for kontrol af benignt udseende solitere osteokondromer i de
lange rerknogler, men kontrol skal i udvalgte tilfelde overvejes ved storre tumorer i
bakkenet (C).

Litteratur og evidensgennemgang

Billeddiagnostiske tegn pa benigne versus malignisering af soliteere osteokondromer

OC er ofte asymptomatisk og opdages tilfeeldigt, f.eks. i forbindelse med undersggelse for traumatiske
forandringer. Billeddiagnostik bestar et OC af to komponenter: en ossgs stilk, som er i kontinuitet med den
underliggende knogle og en tynd bruskkappe. Den typiske lokalisation er ved metafysen af lange rarknogler,
iseer knaenaert, men OC findes ogsa trunkusneert (f.eks. i baekkenet og pa scapula), hvor brusktumorer dog
hyppigere er maligne.

OC, som har benignt udseende ved ragntgenundersagelse kraever ikke supplerende MR-skanning. | et studie af
DeBuckleer et al. 1996 (13) omfattende 30 osteokondromer fandtes ingen diagnostisk veerdi af MR-skanning i
forhold til rantgenunders@gelse, hvorfor supplerende MR-skanning ved osteokondromer kun anbefales hvis
der er mistanke om malign transformering.

Risikoen for malign transformering er rapporteret til 1-1,7% (5, 34). Der foreligger kun sparsom litteratur
vedrgrende opfalgning af osteokondromer samt tegn pa malign transformering. Ved gennemgang af
litteraturen er der identificeret falgende retrospektive patientserier samt reviews med relevans for emnet.
Tsuda et al. (35) undersagte retrospektiv 51 patienter med sekundzert CS udgaende fra OC, dog var 47% af
patienterne kendt med multiple kartilagingse exostoser (MHE). Den hyppigste lokalisation for sekundaert CS
var baekkenet (59%), og alle fire patienter som dade af sygdommen havde baekkentumorer. Alle patienter som
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havde faet foretaget MR-skanning, havde en bruskkappe >2 cm, og falgende karakteristika beskrives som
malignsuspekte: bruskkappe >2 cm pa MR, blgddelskomponent, knogledestruktion, nytilkomne smerter eller
hurtig veekst [3b].

Bernard et al. (36) undersggte retrospektivt MR-skanninger pa 101 patienter (67 OC, 34 sek. CS) for tykkelsen
af bruskkappen og fandt ved MR hgj sensitivitet (100%) og specificitet (98%) med cut-off for bruskkappen pa
=2 c¢m indikerende CS [3b].

Ahmed et al. (37) undersagte retrospektivt 107 patienter med sekundaere kondrosarkomer, 61 udgaet fra
soliteere osteokondomer, 46 ved MHE. Der var radiologiske undersggelser tilgaengelige til review for 71
patienters vedkommende, rentgen for 69, CT 29 og MR 6 patienters vedkommende. | overensstemmelse med
Tsuda et al. fandt de folgende radiologiske tegn pa malignisering: 1) Uregelmaessig overflade (var den bedste
preediktor for sarkomatas degenerering, 2) Inhomogen mineralisering med lytiske omrader i eksostosen og 3)
Ledsagende blgddelsproces, ofte indeholdende speettet forkalkninger. Der angives data vedr. bruskkappe
tykkelse for 39 tumorers vedkommende; var middel 3,9 cm (spredning 0.5-15 cm).

Righi et al. unders@gte retrospektivt 214 patienter med sekundaer CS pa baggrund af soliteer OC. |
overensstemmelse med Tsuda et al. var baekkenet (36,9%) den hyppigste lokalisation for sekundaere CS,
efterfulgt af scapula og proksimal femur. Tykkelsen af bruskkappen var rapporteret i 149 patienter med en
median pa 3cm (57).

Kaiser et al. undersagte retrospektivt 173 patienter med knogletumorer i scapula. CS og OC var de
henholdsvis hyppigste maligne og benigne tumorer i denne lokalisation. Man fandt fglgende risikotegn pa
malignisering: aeldre alder, multifokale tumorer samt tumorer med radiolucent eller radiologisk blandet
udseende (58).

Lin et al. samler i deres review 7 studier med i alt 181 patienter med sekundeert CS udgaende fra soliteere OC,
inkluderende Ahmed-studiet (37, 38). Risikoen for udvikling af sekundaert CS i soliteer OC estimeres til <1%,
og generelt fandt man en god prognose for denne type CS med lav metastaseringsgrad og 5-ars-overlevelse
pa ca. 90% [3a]. En bruskkappe pa >1cm beskrives som suspekt, isar ved vaekst af bruskkappen. Der
anbefales at overveje almindelig rentgenkontrol ved store soliteere OC i baekkenet. CT og MR er dog
veerdifulde til vurdering af forandringer i anatomisk komplekse omrader sasom baekken, ribben og columna, og
ma vurderes som alternativer afhaengig af tumorudseende og beliggenhed.

Patientveerdier og — preaeferencer
Generelt er en MR-skanning en patientvenlig undersggelse, som kan give patienten en stgrre sikkerhed for en
korrekt diagnose hvis rantgenundersggelse viser mulige maligne forandringer i osteokondromet.

Rationale

Der er enighed i litteraturen om, at bruskkappen har en afgarende betydning for at afgraense benigne OC fra
sekundaere CS. Der konkluderes derfor at en MR- eller CT-skanning er nadvendigt for korrekt bestemmelse af
bruskkappen i tvivistilfeelde.

Risikoen for malignisering i de lange rarknogler estimeres til at veere minimal. Dog er sekundar CS udgaende
fra soliteer OC overrepraesenteret i baekkenet, hvorfor der ma overvejes kontrol af disse.
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Bemeerkninger og overvejelser

Ovenstaende anbefalinger forudsaetter, at der ved malignitetssuspekte forandringer ved rentgenundersggelse
suppleres med MR-skanning, specielt i anatomisk komplekse regioner for at udelukke malignitetstegn. Det er
uvist i hvor hgj grad dette er rutine i klinisk praksis.

Der findes umiddelbart ingen logistiske udfordringer i at efterleve anbefalingerne, som dog kan betyde flere
MR-skanninger pa de radiologiske afdelinger.
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5. Metode

Litteratursegning

Litteratursggningen er primeert baseret pa PubMed databasen med anvendelse af MeSH terms og brede
sogestrategier med henblik pa at finde relevante videnskabelige publikationer og evt. systematiske reviews
publiceret efter 1990 og engelsksproget. Der er initialt lavet en grov selektion baseret pa publikationernes titler
efterfulgt af abstrakt gennemlzesning resulterende i inklusion af relevante publikationer til finlaesning foruden
nyere reviews (se bilag 1 - s@gestrategi; bilag 2 - flowcharts). Dette er suppleret med gennemgang af
relevante referencer i de gennemlzeste artikler samt for valide studiers vedkommende opfglgning via segning
efter citeringer med anvendelse af Web of Science.

Der er ogsa segt efter guidelines, men der findes ikke guidelines med relevans for emnet.

Litteraturgennemgang

Litteraturgennemgangen ved den farste version af denne retningslinje er foretaget af Kolja Weber og Anne
Grethe Jurik. Litteraturgennemgangen ved revisionen af denne retningslinje er foretaget af Kolja Weber, Mette
Lanstrup Harving og Bjarne Hauge Hansen. Det er primaert original videnskabelig litteratur, der danner
grundlaget for denne retningslinje. Der er udarbejdet evidenstabeller, som opsummerer publikationernes
evidensgrundlag (se bilag 3 - evidenstabeller). Evidensniveauer og gradering af anbefalingens styrke er
baseret pa skema iht. Oxford 2009.

Formulering af anbefalinger

Anbefalingerne er udformet og formuleret i samarbejde mellem Kolja Weber, Mette Lanstrup Harving og
Bjarne Hauge Hansen. Retningslinjen vil blive forelagt @vrige medlemmer af Dansk Sarkom Gruppe (DSG) i
januar 2023 til endelig godkendelse. Hvor der ikke har veeret evidens bygger anbefalingerne pa
ekspertkonsensus.

Interessentinvolvering
Der har ikke veeret patienter, andre ikke-DSG medlemmer eller andre ikke-DMCG’er involveret i udarbejdelsen
af denne retningslinje.

Hering og godkendelse

Retningslinjen vil blive sendt til hgring blandt DSG’s medlemmer forud for DSG’s arsmgde primo januar 2023.
Retningslinjen vil blive forelagt og diskuteret ved DSG’s arsmgde og forventes efterfalgende godkendt af
DSG’s medlemmer og bestyrelse.

Anbefalinger, der udleser betydelig merudgift
Ingen af ovenstaende anbefalinger vurderes at udlgse betydelige merudgifter.
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Behov for yderligere forskning

Der er i hgj grad behov for yderligere undersggelser inden for udredning og opfalgning af kondrogene tumorer.
Der er behov for studier med starre og mere homogene patientpopulationer, hvor patienterne standardmaessig
bliver kontrolleret, sa den reelle maligniseringsrisiko ved enkondromer og osteokondromer kan klarleegges.
Desuden mangler der bedre evidens for tegn pa malignitet i intraoss@se brusktumorer. Dette vil ogsa lette
beslutningen og radgivningen af patienter mhp. eventuel operativt indgreb betydeligt.

Forfattere
o Kolja Weber, tumorortopaedi, afdelingslaege, Rigshospitalet
o Mette Lanstrup Harving, muskuloskeletal radiologi, overleege, Rigshospitalet
e Bjarne Hauge Hansen, tumorortopaedi, overlaege, Aarhus Universitetshospital

Der er ingen af forfattere der har nogen interessekonflikter.

Version af retningslinjeskabelon
Retningslinjen er udarbejdet i version 9.2.1 af skabelonen.

6. Monitorering

Anbefaling 1-4: Det ville veere relevant at monitorere, hvor ofte der bliver konstateret tumorvaekst, hvornar
dette sker i forlgbet, og hvor ofte en billeddiagnostisk malignitetsmistanke bliver bekreeftet af histologien.
Retningslinjen skal med passende intervaller opdateres ud fra nationale og internationale publicerede data.
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7. Bilag

Bilag 1 — Sogestrategi
Segeprotokol

DSG

Titel (pa retningslinje)

Solitaere enkondromer og osteokondromer
Udredning og opfalgning med henblik pa malignisering

Kontakt med
metodespecialist

Nej

Senest udfyldt 16/11/2022

Afgraensning af emne

Baggrund

Soliteere enkondromer og osteokondromer
Udredning og opfalgning med henblik pa malignisering

Inklusions- og eksklusionskriterier

Publikationsdato (periode): 1990-2022

Sprog: Engelsk

Publikationstyper: Guidelines, reviews, originale artikler

Emneord Populationen Intervention Sammenlignings | Outcomes
intervention

E nge| sk Chondroma, Diagnose, diagnosis, Clinical trials Findings in favor of

enchondroma, control, follow-up, follow malignancy, method of
. osteochondroma, up follow up, interval of

Alle teenkelige exostosis follow up.
chondrosarcoma

\'S@g eord bor diagnostic imaging

indseettes. magnetic resonance
imaging

Sggning efter guidelines

Databaser (Guidelines)

Dato for segning

Ansvarlig for sagningen

G-I-N International
http://www.g-i-
n.net/library/international-
quidelines-library

19/08/2022

No relevant hits

KW
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NICE (UK) 19/08/2022

https://www.nice.org.uk/quidance/ KW
No relevant hits

Scottish Intercollegiate Guidelines 19/08/2022

Network (SIGN) KW

http://www.sign.ac.uk/our- No relevant hits

guidelines.html

Cochrane 19/08/2022 KW

No relevant hits

Sogning efter systematiske reviews

Databaser (systematiske reviews) Dato for sagning Ansvarlig for
sggningen
12+13/11/2019
Pubmed KW/AGJ
10/12/2019
19+23/08/2022 KW

Sagning efter primeerlitteratur (fx randomiserede kontrollerede forsgg)

Databaser (primaer litteratur) D(a;z /frz:ns/gag;;)]g Ansvarl;g:\c’)rr](se e)o)gnlngen
Pubmed 12+13/11/2019
KW/AGJ
Web of Science 10/12/2019
19+23/08/2022 KW

Sogestrategier
Guidelines s@gning: Sggning pa de forskellige guidelines blev foretaget d. 19.08.2022.

Pubmed s@gning: Segestreng anvendt til at sage reviews og original artikler.
Enkondromer:

Sagningen er foretaget d. 13.11.2019 og 10.12.2019, samt i forbindelse med revision af retningslinjen d.
23.08.2022.

(("Chondroma"[Mesh]) OR (Enchondroma) OR (Chondroma)) AND ("1990/01/01"[Date - Publication] :
"3000"[Date - Publication]) AND (diagnosis OR follow up OR control)

1): ("Chondroma"[Mesh]) AND "Chondrosarcoma“[Mesh] AND (("1990/01/01"[PDat] : "2019/12/10"[PDat]) AND
(Humans[Mesh] AND English[lang])
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2: ("Chondroma"[Mesh]) AND "Diagnostic Imaging"[Mesh] AND (("1990/01/01"[PDat] : "2019/12/10"[PDat])
AND Humans[Mesh] AND English[lang])

3: ("Chondroma"[Mesh] AND "Magnetic Resonance Imaging"[Mesh]) AND (("1990/01/01"[PDat] :
"2019/12/10"[PDat]) AND Humans[Mesh] AND English[lang])

Sgqgestreng ved revision 2022:

(("Chondroma"[Mesh]) OR (Enchondroma) OR (Chondroma)) AND ("2019/11/01"[Date - Publication] :
"3000"[Date - Publication]) AND (diagnosis OR follow up OR control)

1): ("Chondroma"[Mesh]) AND "Chondrosarcoma"[Mesh] AND (("2019/11/01"[PDat] : "3000"[PDat]) AND
(Humans[Mesh] AND English[lang])

2: ("Chondroma"[Mesh]) AND "Diagnostic Imaging"[Mesh] AND (("2019/11/01"[PDat] : "3000"[PDat]) AND
Humans[Mesh] AND English[lang])

3: ("Chondroma"[Mesh] AND "Magnetic Resonance Imaging"[Mesh]) AND (("2019/11/01"[PDat] :
"3000"[PDat]) AND Humans[Mesh] AND English[lang])

Osteokondromer: Sagning foretaget d. 13.11.2019 samt i forbindelse med revision af retningslinjen d.
19.08.2022:

(("osteochondroma“[Mesh]) OR osteochondroma(Title/Abstract] OR exostosis[Title/Abstract]) AND (diagnosis
OR follow up OR control) AND ("1990/01/01"[Date - Publication] : "3000"[Date - Publication])

Sggestreng ved revision 2022:

(("osteochondroma"[Mesh]) OR osteochondroma|[Title/Abstract] OR exostosis[Title/Abstract]) AND (diagnosis
OR follow up OR control) AND ("2019/11/01"[Date - Publication] : "3000"[Date - Publication])

Pubmed s@gningerne er suppleret med gennemgang af relevante referencer i de gennemieeste artikler samt
for valide studiers vedkommende opfglgning via sagning efter citeringer med anvendelse af Web of Science.
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Bilag 2 — Flowcharts

Enkondromer Flowchart 2019

Chondroma AND

DSG

Chondroma AND Chondroma AND Magnetic
Chondrosarcoma Diagnostic Imaging Resonance Imaging
(n=596) (n=1566 ) (n=292)
Filter: period 01.01.1990 -
| 10.12.2019, humans, English
Chondroma AND Chondroma AND Chondroma AND Magnetic
Chondrosarcoma Diagnostic Imaging Resonance Imaging
(n=202) (n=536) (n=244)
— 3| Ekskluderet ved screening af
titel ikke omfattende emnet
Abstrakt gennemgang
(n=98)

\ 4

Full-tekst artikel-gennemgang
(n=52)

\4

Artikler inkluderet i
evidensanalysen
(n=29;

25 original artikler,
4 reviews)

Ekskluderet pga. andet focus
end EC (n=46)

+

Ekskluderet pga. insuff. data
(n=31)

Studier inkluderet via reference
screening og citeringer

(n=4)
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Enkondromer Flowchart 2022

Referencer identificeret
(n=299)

A 4

Grovsortering baseret pa titler og abstracts
(n=20)

DSG

y

Finsortering baseret pa fuldtekst artikler
(n=19)

Ekskluderede
(n=279)

A 4

Inkluderede referencer
(Review n = 8)
(Primeere studier n = 11)

A 4

Ekskluderede
(n=1)

Arsag 1: Meget fa patienter (n=1)
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Osteokondromer Flowchart 2019

Referencer identificeret
(n=2484)

A 4

(n=28)

DSG

Grovsortering baseret pa titler og abstracts

y

Ekskluderede
(n = 2456)

(n=59)

Finsortering baseret pa fuldtekst artikler

y

Inkluderede referencer
(Review n =2)
(Primeere studier n = 3)

Ekskluderede
(n=23)

Arsag 1: Andet sprog (n=3)
Arsag 2: Andet outcome (n=9)

Arsag 3: Kasuistik eller meget fa patienter
(n=11)
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Osteokondromer Flowchart 2022

Referencer identificeret
(n=349)

A 4

Grovsortering baseret pa titler og abstracts
(n=5)

DSG

y

Ekskluderede
(n=2344)

Finsortering baseret pa fuldtekst artikler
(n=5)

y

Inkluderede referencer

(Primeere studier n = 2)

Ekskluderede
(n=3)

Arsag 1: Review uden ny viden (2)

Arsag 2: Mere relevant for EC (1)
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Bilag 3 — Evidenstabeller

Evidenstabel solitere enkondromer 2019

DSG

DMCG: DSG Retningslinjens emneftitel: Solitaere enkondromer og osteokondromer Udredning og opfalgning med henblik pa malignisering
Forfatter/ kilde Ar Undersgagelses- Under- Intervention Sammenlignings Patient-population | Resultater Kommentarer
type/design sogel-sens intervention (outcome)
kvalitet jf.
Oxford
Davis et al. (1) 2019 Retrospektiv 3a Differentiering EC og Opfalgning 347 patienter Algoritme mhp.
ACT/CS opfalgning
Afonso et al. 2019 Review 3a Differentiering EC og Ingen Ingen Identificeret flere | Anbefaler MR efter 6-12
ACT samt opfelgning malignitetstegn. maneder, herefter arlig
(2) MR eller rtg. afhaengig af
udseende, >5 cm arligt,
<5 c¢m hvert andet ar
Mulligan et al. 2019 Review 3a Differentiering EC og Ingen Ingen tumorer <1 cm Gennemgar alle
ACT kreever ikke billeddiagnostiske
(3) kontrol. modaliteter
CT kan bruges
ved tvivl om
scalloping.
Douis et al. 2018 Retrospektiv, case- 3b Differentiering EC, Histopatologi af CS tumorer | 60 patienter; 27 EC, | Dyb endosteal Kun endosteal
kontrol us. ACT og CS 15grad 1CS, 8 scalloping >2/3 er | scalloping, kortikal
(4) high grade CS, 10 det mest sensitive | destruktion,
ukendt grad radiologiske tegn | knogleekspansion og
pa CS blgddelsproces kunne
differentiere mellem EC
og CS. Dynamic
contrast-enhanced MR
havde ingen veerdi
Chung (5) 2018 Retrospektiv 4 Kontrol af EC og ACT | Opfelgning min. 12 mdr. 21 EC eller ACT 52% regredierer, Kun histologisk
24% progredierer, | konfirmering ved 2 EC
observationsstudie Histologi af 2 EC 26% er
stationzere
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Subhawong et al. 2017 Review 3a Differentiering 166 patienter; 65 SUVmax SUVmax under 2
EC/ACT fra grad 2/3 benigne EC/OC, significant lavere | understatter benign
(6) CS 101 maligne for benigne end diagnose medens hgjere
for maligne SUVmax indikerer
tumorer. malign tumor
Jesus-Carcia et al. 2016 Prospektivt studie 3b Differentiering EC fra | Opfalgning 14-76 mdr., 36 patienter; 17 EC, | SUVmax SUVmax under 2
CS middel 38 mdr. 19 CS significant lavere | understatter benign
] for benigne end diagnose medens hgjere
for maligne SUVmax indikerer
tumorer. malign tumor
Deckers et al. 2016 Retrospektivt studie 3b Opfelgning af EC og Opfalgning 20-76 mdr. 49 patienter; Kun 2 tumorer Anbefaler MR kontrol
ACT. (middel 41 mdr.) med klinik, vokser, er ACT arligt uanset
(8) MR, rtg +histologi ved 8 2ACT, 47EC som maler 3,8 og | tumorstarrelse. Hvis
8 pts. opereret opereret 4,6 cm. Kun 1 ingen a&ndring efter
tumor < 2 cm, mindst to &r, kontrol hver
som var et 2-3.ar.
haemangiom.
47% af tumorerne er 2-5
cm.
Sampath Kumar et al. 2016 Retrospektivt studie 3b Opfelgningsstudie ACT versus latent tumor 98 patienter fulgt 1 En tumor veekst Anbefaler MR kontrol
(EC) ved MR/CT, rtg. og ar; 46 fulgt min. 3ar | >6mmertegn pa | efter 1 ar. Ved
9) skintigrafi ved 11, histologi aktiv/aggressiv stationaere forhold
ved 7 af 46 fulgt min. 3 ar tumor yderligere kontrol efter
yderligere 2 ar
Ferrer-Santacreu et al. 2016 Prospektivt studie 3b Differentiering EC og EC versus LGCS ved Klinik, 133 patienter Behandlings- Arbejder med en
ACT. Point system for | MR, rtg, CT, skintigrafi. flowchart iht. point | aggressivitets-score hvor
(10) tumor aggressivitet system. smerter/smerter ved
Histologi pa alle Identificerer flere | palpation, kortikal
malignitetstegn. involvering ved Rtg, CT,
Opfelgning 3 ar MR og Tc99 traceroptag
ved skintigrafi >iliaca ant
sup.
Ved en score >5 havde
50% malignitet
Stomp et al. 2015 Kohorte- 2b MR af knae mhp. 46 EC versus ACT ved 2 ars | 1285 patienter 49 kartilagingse Anbefaler ikke kontrol il
Ipreevalensstudie preevalens af EC og opfalgning / eller dynamisk tumorer / 44 tumorer under 2 cm uden
(11) ACT MR patienter kortikal involvering eller
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3 af 8 tumorer >2 ¢cm var
ACT

(estimeret
praevalens 2,8%)

deep endosteal
scalloping

Crimet al. 2015 Retrospektivt studie 3b Differentiering EC og EC versus borderline CS 53 patienter; Kortikal Billederne leest
ACT. versus CS fortykkelse og uatheengigt af to
(12) ) 32 EC; 6 borderline | knogleekspansion | ragiologer. Der var lav
Opfalgning min. 5 ar CS,12CS var s!geldne men | e af korrekte
specifikke tegn pa . .
ACT diagnoser og hgj
interrater variabilitet
Douis et al. 2015 Tveersnitsundersggelse | 3b Differentiering EC, Vurdering af radiologisk 52 tumorer, 24 EC, | DWI med ADC Et radiologisk
ACT og CS. metode 5ACT, 15 grad 1 kvantificering kan | metodestudie
(13) CS,3grad2,2grad | ikke skelne EC,
3 og 3 dedif. CS ACT og
hgjmaligne
tumorer
Wilson et al. 2015 Retrospektivt studie 3b Klinik og rtg med Opfelgning min. 2 &r 121 patienter; Der er Beskriver algoritmer for
vurdering af behov for overforbrug af hensigtsmeessig
(14) MR/CT og/eller 105 EC, 19 CS avanceret udredningsstrategi
skintigrafi radiologisk
diagnostik
Fajad et al. 2015 Retrospektivt studie 4 Deskriptiv karakteristik | Ingen 24 perifere CS Maligne
af CS perifert karakteristika:
(15) blgddelsmasse,
ekspansivt
udseende, kortikal
destruktion, udtalt
scalloping samt
involvering af
falangesender
Herget et al. 2014 Review 3a Differentiering EC, Ingen Ingen Behandlings- Anbefaler arlig kontrol
ACT 0og CS flowchart int. Klinisk og med MR af
(16) Klassifikationen enchondromer i femur,

humerus, scapula og
baekken eller >6 cm
starrelse.

31




Klinisk Retningslinje | Kraeft

DSG

Choi et al.

(17)

2013

Retrospektivt studie

3b

Differentiering EC og
ACT

Diagnoserne verificeret
histologisk

34 patienter; 16 EC,
18 ACT

Maligne
karakteristika:
omgivende
gdem/opladning,
multilokuleer
opladning,
epifyseer
involvering eller
lokalisation til
flade knogler,
kortikal
destruktion og
blgddels-
proces/opladning,

De Coninck et al. (18)

2013

Retrospektivt studie

3b

Differentiering EC
versus CS ved MR,
DCE-MR og histologi

Opfalgning ca. 5 ar

84 patienter, 67 EC,
17CS

DCE kan gge den
diagnostiske
sikkerhed ved
differentiering
mellem EC og CS

Er et radiologisk
metodestudie

Hong et al.

(19)

2011

Kohorte-
Ipreevalensstudie

3a

MR af skulderled mhp.
preevalens af EC

Ingen

477 MR af
skulderled, 10 EC
svt. 2,1%

Alle EC er mindre
end 2 cm og
befinder sig <1,5
cm fra fysen

Bui et al.

(20)

2009

Case-serie

Deskriptiv karakteristik
af ekscentrisk
beliggende EC

Kun 2 fulgt; alle er benigne
histologisk

11 ekscentrisk
beliggende EC

Der kan vaere
kortikal udtynding
ved benignt
ekscentrisk
beliggende EC

Grainger et al. (21)

2008

Kohorte-
Iprevalensstudie

2b

MR af knae mhp.
preevalens af EC mm.

Ingen

MR af 132 patienter
med
knzeledsartrose;
601 raske

Preevalens af EC
ved artrose
patienter pa 2.3%
0g 0.8% ved
raske

Walden et al. (22)

2008

Kohorte-
Ipreevalensstudie

2b

MR af knae mhp.
preevalens af EC

Ingen opfelgning

449 knee, 434
patienter

Preevalensen af
EC 2,9%; 23 EC,
57% <1 cm og
72% <1,5 cm fra
fysen
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Altay et al.

(23)

2007

Retrospektivt studie

Fulgt gennemsnitlig 57,3
mdr.

32 (ud af 627
patienter) har
sekundeert CS
konfirmeret
histologisk, 6 EC, 5
var grad 1

Verificeres
malignt potentiale

Gajewski et al. (24)

2006

Retrospektivt studie

3b

Differentiering EC
versus CS i fadderne

Alle tumorer histologisk
konfirmeret

34 EC, 14 sek. CS

Fodtumor over 5 cm? pa
rgntgen, kortikal
destruktion og
blgddelsmasse er
malignitetssuspekte

Kendell et al.

(25)

2004

Retrospektivt studie

3b

Differentiering EC
versus CS i fibula

Alle tumorer histologisk
konfirmeret

54 EC, 39 CS.

Kun fibula

5 malignitets-
suspekte tegn ved
rtg.us: sterrelse
>4 cm, kortikalt
brud, kortikal
fortykkelse,
periostal reaktion
og blgddelsmasse

Tilstedeveerelse af mere
end et tegn styrker
malignitetssuspicio

Murphy et al. (26)

1998

Retrospektivt studie

3b

Differentiering EC
versus CS

EC ikke fulgt, 15 CS fulgt 5
ar

187 patienter; 92
EC,95CS

Maligne
karakteristika:

endostal
scalloping over
2/3 af cortex
dybden og/eller

udbredning af
scalloping >2/3 af
tumors
udstraekning,
kortikal
desruktion,
blgddelsproces
og periostal
reaktion

Janzen et al.

(27)

1997

Retrospektivt studie

Differentiering EC
versus CS

Tumorerne er histologisk
verificeret

10 EC, 13CS

Peritumoralt
pdem ses ved CS
ikke ved EC
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De Beuckleer et al. 1996 Retrospektivt studie 3b Radiologisk 68 patienter; 30 OC, | MR adderer
sammenligning af MR 17 EC, 16 ACT, 5 diagnostisk veerdi
(28) i forhold til rtg. CS ved EC men ikke
ved OC
De Beuckleer etal. (29) | 1995 Retrospektivt studie Differentiering EC 79 patienter; Ring og sensitivitet 92,3%,
versus ACT bueformet specificitet 76,5%

32 0C, 16 EC, 23
CS,

kontrastopladning
er relateret til CS

Forkortelser: ACT = atypisk brusk tumor; CS = kondrosarkom; EC = enkondrom; dedif. = dedifferentieret; LGCS = lavmalignt kondrosarkom; OC = osteokondrom; rtg = rentgenundersggelse.
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Evidenstabel solitere osteokondromer 2019
DMCG: DSG Retningslinjens emneltitel: Soliteere enkondromer og osteokondromer
Udredning og opfalgning med henblik pa malignisering
Forfatter/ kilde Ar Undersggelses- Under- Intervention Sammenlignings Patient-population | Resultater (outcome) Kommentarer
type/design sogel-sens intervention
kvalitet jf.
Oxford
Afonso et al. 2019 Review 3a Differentialdiagnose Ingen Ikke angivet Diagnose bedst pa MR. Tegn Ingen anbefaling
OCog CS pa malignisering: Bruskkappe | om opfelgning
(2) over 1,5-2cm i voksne,
blgddelskomponent,
knogledestruktion, smerter
eller hurtig veekst.
Tsuda et al. 2019 Retrospektiv 3b Differentialdiagnose Ingen 51 Alle CS havde bruskkappe Biopsi var ikke
OCog CS over 2cm. palidelig
(30)
@vrige tegn pa malignisering:
Blgddelskomponent,
nytilkomne smerter eller hurtig
vaekst
Bernard et al. 2010 Retrospektiv 3b Differentialdiagnose CT og MR mhp méling af | 101; Teknik til maling af Interobserver
0OCog CS bruskkappetykkelse bruskkappe. agreement mellem
(31) 67 EC og 34 sek. 2 radiologer 88%
CS Med 2cm som cut-off var sens. | for MR og 80% for
og spec. hhv 100% og 98% pa | CT
MR og 100% og 95% pa CT
Linetal. 2010 Review 3a Differentialdiagnose Ingen 7 studier med Risiko for sek. CS under 1%. Anbefaler kun rtg.
OC og CS soliteer OC med i alt | God prognose for sek. CS kontrol af store
(32) 355 pt. soliteere OC i pelvis
efter 1-2 ar
Ahmed et al. 2003 Kohortestudie Beskrivelse af (107) 61 Uregelmeessig overflade, Anbefaler MR/CT i
malignitets- sekundeere CS inhomogenitet og anatomisk
(33) blgddelsproces maligne komplekse omrader
karakteristika
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karakteristika

Evidenstabel fra revisionen 2022

DMSG: DSG | Retningslinjens emneltitel: Solitaere enkondromer og osteokondromer Udredning og opfelgning med henblik pa malignisering
Forfatter/kilde | Ar Undersggelsestype/design | Undersggelses | Intervention Sammenlignings Patient- Resultater (outcome) kommentarer
kvalitet jf. intervention population
Oxford
Righi et al 2022 | Retrospektivt studie 3b Operation for CS | Opfalgning 214 Outcome af patienter med sekundaer CS | Anbefaler long term follow up,
pa baggrund af soliteer OC. Bedste
(57) behandling er vid kirurgisk excision, nar men angiver ikke hvor lzenge
muligt. Lokalisation pavirker ikke
prognosen. Histologisk gradering er
korreleret til tumor aggressivitet.
Mansour etal | 2021 | Prospektivt studie 2b Differentiering af | ADC-mapping af 62 Signifikant forskel i ADC veerdier mellem
maligne og tumores benigne og maligne tumorer. Men ingen
(43) benigne signifikant forskel mellem kondroide
knogletumorer pa tumorer, og dermed ikke brugbart til
MR vha MR-DWI differentiering af disse.
med ADC
mapping
Suster et al 2019 | Review 3a Differentiering af | Ingen Ingen Diagnostisk skelnen mellem low grade
benigne CS og andre kondroide tumorer kraever
(54) kondroide strikt klinisk og radiologisk korrelering
tumorer og CS sammen med histologiske features.
Kaiser et al 2020 | Retrospektivt studie 3b Differentiering af | Ingen 173 CS og OC er hyppigeste maligne og
maligne og benigne tumor og hyppigst i corpus
(58) benigne scapula. @get risiko for malignitet: eeldre
knogletumorer i alder, radiolucent eller mixed udseende
scapula og tumorer med flere foci
Schumacher 2021 | Retrospektivt studie 3b Differentiering af | 1 &rs follow up 56 tumorer | Four-quadrant approach som triagerings
etal EC og LG-CS 149 ptt redskab udfra radiologisk udseende
sammenholdt med klinikken (smerter).
(48) Suspekte radiologiske fund samt smerter

er indikator for kirurgi. Radiologiske fund
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er det vigtigste kriterium. Radiologiske
features naevnt.
Davies et al 2022 | Retrospektivt studie 3b Differentiering af | Ingen 430 CS mindre hyppigt i distale 1/3 del af
ECogCSpa femur. Maligne features: Kortikal
(39) femur destruktion, blgddelsinvolvering, fraktur,
endosteal scalloping
Annovazzi et 2019 | Retrospektivt studie 3b Differentiering af | FDG optag 95 PET/CT er ikke egnet til at differentiere
al ECog CS sammenholdt med EC og LG-CS, men kan hjeelpe
radiologiske features differentieringen mellem EC/LG-CS og
(46) HG-CS
Kitajima et al 2020 | Retrospektivt studie 3b Differentiering af | Maximum 10 SUV ved SPECT/CT kan muligvis Meget lille studie med kun 2
ECog CSudfra | standardized uptake differentiere mellem EC og CS CS
(45) knogle value (SUV)
SPECT/CT
Deckers et al 2020 | Review 3a Differentiering MR kriterier 239 Manglende fedtholdig central
ACT og HG-CS ACT/140 knoglemarv, kortikal gennemvaekst og
(42) HG-CSfra | ekstraossgs bladdelskomponent er mere
14 studier | hyppige i HG-CS
Choi et al 2020 | Retrospektivt studie 3b Differentiering af | Maximum 34 SPECT/CT er en potentiel metode til at Specificitet 75%, Sensitivitet
EC og LG-CS standardized uptake differentiere mellem EC og LG-CS 86%
(44) med SPECT/CT | value (SUV) og
histologi
Alfaro et al 2020 | Retrospektivt studie 3b Differentiering af | Follow up samt 21 Endosteal scalloping, tumor starrelse
ECog ACT i korrelation mellem (over 3cm) og alder kan bruges il
(41) pelvis kliniske, radiologiske differentiering. ACT i baekken kan fiernes
og histologiske fund med curettage.
Ahmed et al 2021 | Retrospektivt studie 3b Risiko for CS i Follow up 47 maneder | 73 Kun et fund af ACT i 73 ptt. Dog kun
tilfeeldigt fundet histologisk diagnose i fem pt.
(56) EC ilange
knogler Ingen behov for follow up pga meget lav
risiko for CS. Kun follow up ved nye
symptomer.
Miwa et al 2021 | Retrospektivt studie 3b Differentiering af | Radiologisk 81+17 Radiologiske fund (periostal reaktion, Specificitet 89%
EC og ACT/CS scoringssystem endosteal scalloping, kortikal
(47) gennembrud, bleddelsproces, Sensitivitet 88%

multilobuleer leesion, abnormt signal i
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omgivende veev, gget aktvitet i knogle
eller thallium skintigrafi) er nyttige til at
differentiere EC/CS og er korreleret til
histologisk gradering

(kun 17 ptt)

Engel et al

(49)

2020

Review

3a

Differentiering af
EC, ACT/CS

WHO Klassifikation
2020

Ingen

Maligne karakteristika for OC:
bruskkappe >2cm; for EC: smerter, axial
skelet, fraktur, diameter > 5 cm, vaekst
efter lukkede epifyser, endosteal
scalloping, periostal reaktion, kortikal
destruktion, hyperostose. Anbefaler MDT
konf.

Sharif et al

(40)

2021

Retrospektivt studie

3b

Differentiering af
LG-CS og HG-
CS

MR features

41 ptt (59
tumorer)

Maligne karakteristika: knogle gdem,
periostal reaktion, bleddelsadem. | lange
rgrknogler er kortikal destruktion og
bladdelstumor ogsé tegn til HG-CS.

Deckers et al

(55)

2021

Retrospektivt studie

3b

Differentiering af
EC/ACT og CS

Active surveillance, 128

min 24 maneder

Naturligt forlgb: Progression, stabilitet
eller regression. Kun 13% viste
progression. Active surveillance er sikkert
at bruge for EC og ACT.

MR follow up efter 6 mdr.

Herefter intervaller opdelt
efter progression, stabilitet og
regression

Wells et al

(50)

2021

Review

3a

Differentiering af
EC og ACT/ CS

Ingen

Ingen

Opsummerer radiologiske tegn pa
malignitet.

Anbefaler MDT-konf og individuel
opfelgnings/behandlingsplan.

Genetiske test er ikke brugbare il
differentiering.

Anbefaler radiologisk follow
up

Haygood et al

(51)

2020

Review

3a

Differentiering af
EC og ACT/ CS

Ingen

Ingen

Vanlige radiologiske kriterier for
malignitet.

Kerr et al

(52)

2021

Review

3a

Differentiering af
EC og ACT/ CS

Ingen

Ingen

Opsummerer kliniske, radiologiske og
histologiske features.

Anbefaler MDT-konf: histologi sammen
med korrelation af kliniske og
radiologiske fund.
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Jurik et al 2020 | Guideline/review 3a Differentiering af | Ingen Ingen Endosteal scalloping > 2/3 af cortikal
EC og ACT/ CS tykkelse er suspekt. Ingen consensus om
(53) intervaller eller varighed ofr opfelgning.

EC < 2 cm uden kortikal kontakt forbliver
benigne. De radiologiske malignitets
karakteriska er ikke fuldt bevist eller
accepteret.
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8. Om denne kliniske retningslinje

Denne kliniske retningslinje er udarbejdet i et samarbejde mellem Danske Multidisciplinaere Cancer Grupper
(DMCG.dk) og Regionernes Kliniske Kvalitetsudviklingsprogram (RKKP). Indsatsen med retningslinjer er
forsteerket i forbindelse med Kreeftplan IV og har til formal at understette en evidensbaseret kreeftindsats af hgj
og ensartet kvalitet i Danmark. Det faglige indhold er udformet og godkendt af den for sygdommen relevante
DMCG. Sekretariatet for Kliniske Retningslinjer pa Kraeftomradet har foretaget en administrativ godkendelse af
indholdet. Yderligere information om kliniske retningslinjer pa kreeftomradet kan findes pa:
www.dmcg.dk/kliniske-retningslinjer

Retningslinjen er malrettet klinisk arbejdende sundhedsprofessionelle i det danske sundhedsvaesen og
indeholder systematisk udarbejdede udsagn, der kan bruges som beslutningsstette af fagpersoner og
patienter, nar de skal treeffe beslutning om passende og korrekt sundhedsfaglig ydelse i specifikke kliniske
situationer.

De kliniske retningslinjer pa kraeftomradet har karakter af faglig radgivning. Retningslinjerne er ikke juridisk
bindende, og det vil altid veaere det faglige skan i den konkrete kliniske situation, der er afgarende for
beslutningen om passende og korrekt sundhedsfaglig ydelse. Der er ingen garanti for et succesfuldt
behandlingsresultat, selvom sundhedspersoner fglger anbefalingerne. | visse tilfelde kan en
behandlingsmetode med lavere evidensstyrke veere at foretreekke, fordi den passer bedre til patientens
situation.

Retningslinjen indeholder, udover de centrale anbefalinger (kapitel 1), en beskrivelse af grundlaget for
anbefalingerne — herunder den tilgrundliggende evidens (kapitel 3+4). Anbefalinger meerket A er steerkest,
Anbefalinger maerket D er svagest. Yderligere information om styrke- og evidensvurderingen, der er
udarbejdet efter "Oxford Centre for Evidence-Based Medicine Levels of Evidence and Grades of
Recommendations”, findes her: http://www.dmcg.dk/siteassets/kliniske-retningslinjer---skabeloner-og-
vejledninger/oxford-levels-of-evidence-2009_dansk.pdf

Generelle oplysninger om bl.a. patientpopulationen (kapitel 2) og retningslinjens tilblivelse (kapitel 5) er ogsa
beskrevet i retningslinjen. Se indholdsfortegnelsen for sidehenvisning til de gnskede kapitler.

For information om Sundhedsstyrelsens kreeftpakker — beskrivelse af hele standardpatientforlgbet med
angivelse af krav til tidspunkter og indhold - se for det relevante sygdomsomrade: https://www.sst.dk/

Denne retningslinje er udarbejdet med gkonomisk statte fra Sundhedsstyrelsen (Krzeftplan 1V) og RKKP.

40


http://www.dmcg.dk/kliniske-retningslinjer
http://www.dmcg.dk/siteassets/kliniske-retningslinjer---skabeloner-og-vejledninger/oxford-levels-of-evidence-2009_dansk.pdf
http://www.dmcg.dk/siteassets/kliniske-retningslinjer---skabeloner-og-vejledninger/oxford-levels-of-evidence-2009_dansk.pdf
https://www.sst.dk/

	Nyt siden sidst (ændringslog)
	1. Anbefalinger (Quick guide)
	Solitære enkondromer i lange rørknogler, bækken og thoraxskelet, inklusiv scapula
	Solitære enkondromer i hænder og fødder
	Solitære osteokondromer (exostoser)

	2. Introduktion
	3. Grundlag
	Solitære enkondromer i lange rørknogler, bækken og thoraxskelet, inklusiv scapula
	Solitære enkondromer i hænder og fødder
	Solitære osteokondromer (exostoser)

	4. Referencer
	5. Metode
	6. Monitorering
	7. Bilag
	8. Om denne kliniske retningslinje

