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Einleitung
Osteosarkome sind mit einer Inzidenz von 0,2-0,3/100.000 die häufigsten malignen 
Knochentumoren im Kindesalter. Sie manifestieren sich vorwiegend in der Metaphyse 
langer Röhrenknochen und nur selten kraniofazial. Im Vergleich zu klassischen Osteo-
sarkomen metastasieren kraniofaziale signifikant seltener und weisen mit der 3. bis 4. 
Lebensdekade einen späteren Altersgipfel auf. Maxilläre Osteosarkome haben ein ho-
hes Lokalrezidivrisio von 70% [1].
Hochmaligne Osteosarkome (93%) erfordern stets eine multimodale Therapie aus Ope-
ration und Chemotherapie. Ein kurativer Therapieansatz ist derzeit nur durch operati-
ve Entfernung sämtlicher nachweisbarer Tumormanifestationen möglich [2, 3]. Es wird 
aktuell untersucht, ob bei inoperablen Osteosarkomen der Schädelbasis oder des Be-
ckens eine primäre Protonen- und Schwerionentherapie einen kurativen Therapiean-
satz darstellen kann [4].

Kasuistik
Im April 2014 stellte sich ein zehnjähriger Patient auf Grund eines Infekts der oberen 
Atemwege und einer progredienten Schwellung des rechten Auges in unserer Rettungs-
stelle vor. Ambulant war bereits bei Verdacht auf Konjunktivitis und Sinusitis acuta eine 
Antibiotikatherapie durchgeführt worden. Die Anamnese ergab ein 2008 diagnostizier-
tes embryonales paraspinales Rhabdomyosarkom auf Höhe des 3. LWK. Dieses wurde 
mittels Tumorresektion und adjuvanter Radiochemotherapie in den USA therapiert.  Die 
Nachsorge hatte bisher keinen Rezidivnachweis erbracht.
 
In der HNO-Untersuchung zeigte sich eine verlegende Neoplasie im Bereich des mitt-
leren Nasengangs auf der rechten Seite, eine periorbitale Schwellung sowie ein Exo-
phthalmus. Die Okulomotorik war nicht eingeschränkt. In der CT-Untersuchung der Na-
sennebenhöhlen zeigte sich eine 4,4cm große, solide, verkalkte Neoplasie im rechten 
Sinus maxillaris mit ossärer Destruktion und Infiltration der rechten Nasenhaupthöhle, 
der ventralen Wangenweichteile, der Fossa pterygopalatina und der dorsalen Alveolar-
fortsätze. Das endoskopisch entnommene Biopsat ergab die histologische Entität eines 

hochmalignen osteoblastischen Osteosarkoms. Eine Operabilität war auf Grund der 
Ausdehnung nicht gegeben. In den Staging-Untersuchungen konnte keine Metastasie-
rung festgestellt werden (T1 N0 M0 Stadium IIA).
Nach Weiterleitung des Patienten in die Kinderonkologie der Charité und erweiterten 
Staging-Untersuchungen, wurde Ende April eine Chemotherapie nach EURAMOS-1 
(Methotrexat, Adriamycin, Cisplatin) eingeleitet. Diese führte bis August 2014 zu keiner 
Reduktion des Tumorvolumens. Die Studienleitung entschied sich gemeinsam mit den 
Eltern gegen eine mutilierende chirurgische R2-Tumorreduktion vor Durchführung der 
Radiatio, da kein zusätzlicher Effekt auf die lokale Tumorkontrolle zu erwarten war.

Es folgte eine CT-, MRT- und FDG-PET-basierte Therapieplanung in der Radioonkologie 
der Universitätsklinik Heidelberg. Dort wurde ab September 2014 eine lokale Protonen- 
und Schwerionentherapie im Rahmen der OSCAR-Studie für inoperable Osteosarkome 
durchgeführt. Es wurde eine Bestrahlung der erweiterten Tumorregion über 3 seitliche 
Protonenfelder bis zu einer Gesamtdosis von 54GyE durchgeführt. Unmittelbar im An-
schluss erfolgte eine Boostaufsättigung des Primärtumors über ein C12-Ionenfeld von 
18GyE. Die kumulative Gesamtdosis im Tumor betrug somit 72GyE. Nach Beendigung 
der Therapie im Oktober 2014 bestand eine Stable Disease.

Im Januar 2015 erfolgte die Fortführung der Chemotherapie im Rahmen der EURA-
MOS-1 Studie in der Kinderonkologie der Charité. Die letzte radiologische Verlaufskon-
trolle im März 2015 zeigte weiterhin keine Reduktion des Tumorvolumens. 
  

Schlussfolgerung
Bei Kindern mit orbitalen Komplikationen einer vermeintlichen Sinusitis sollte stets dif-
ferentialdiagnostisch ein Malignom in Erwägung gezogen werden. Obwohl kraniofaziale 
Osteosarkome 7-9% aller Osteosarkome ausmachen, werden sie in den meisten aktu-
ellen Therapiestudien von der Analyse ausgenommen. Die Lokalrezidivrate bei maxillä-
rer Lokalisation liegt bei 70%, die 5 Jahres Überlebensrate lediglich bei 25%. Für eine 
abschließende Bewertung der innovativen multimodalen Therapiekonzepte inoperabler 
kraniofazialer Osteosarkome ist die Studienlage derzeit unzureichend. Die frühzeitige 
Diagnosestellung ist von besonderer Bedeutung, da eine R0-Resektion über den The-
rapieerfolg entscheidet.
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Abb. 1: Hochmalignes osteoblastisches Osteosarkom mit irregulärer, netzartiger Bildung von primitivem Faser-
knochen durch atypische, polymorphe Tumorzellen mit zahlreichen mitunter atypischen Mitosen.

CT-Untersuchung der Nasennebenhöhlen vom April 2014 in Transversalebene (Abb. 2 und Abb. 3) und Koronale-
bene (Abb. 4) auf Höhe des maxillären Osteosarkoms. Es zeigen sich eine deutliche hyperdense Ossifikation des 
Tumors und eine Infiltration der umliegenden Strukturen.
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