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Degenerazione maligna in pz. affetti da 

lesioni benigne multiple con potenzialità di 

trasformazione 
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Incidenza 

degenerazione maligna



Incidenza degenerazione maligna

Malattia di Ollier e Sindrome di Maffucci 

Condrosarcoma centrale secondario

Incidenza ampiamente variabile in Letteratura 

5 - 50% dei casi

Liu, 1987

Schwartz, 1987

Mertens, 2002

Verdegaal, 2011



Altri tumori maligni riportati:

• Ollier: glioma, tumore a cellule della 

• granulosa giovanile, tumori polmonari 

• non a piccole cellule

• Maffucci: adenocarcinoma pancreatico ed 

• epatico, tumori mesenchimali dell'ovaio, 

• glioma, astrocitoma, leucemia mieloide 

• acuta, sarcomi



161 pz 13 Centri europei 

144 Ollier e 17 Maffucci

• Gruppo I (solo encondromi mano e piede)                   

18%

• Gruppo II (solo ossa lunghe incluse scapola e bacino)   39%

• Gruppo III (sia mano-piede che ossa lunghe e piatte) 43%



Condrosarcomi secondari centrali



40% 53%

Condrosarcomi secondari centrali



Solo il 50% dei pazienti ha avuto primo evento 

prima dell'età di 35 anni

Condrosarcomi secondari centrali



Di questi 66 pazienti, 48 hanno sviluppato 
un solo condrosarcoma, mentre 18 hanno 
sviluppato da 2 a 4 condrosarcomi

I condrosarcomi plurimi sono stati sincroni 
nel 33% dei casi e metacroni nel 56%

ISTOLOGIA:

52%  grado 1
32%  grado 2
6%    grado 3
10%  non noto



Dati eterogenei in 

Letteratura

Da < 1%  a  25%

Malattia Esostosante
Condrosarcoma periferico secondario

Czajka and Dicaprio, 2014

Sonne-Holm et al., 2014



757 pazienti, policentrico

2,7%



529 pazienti da 2 Centri di riferimento europei

Trasformazione maligna in 

5%



283 pazienti di cui 184 adulti

Trasformazione maligna in 13 pazienti adulti 

7%



Tumori cartilaginei atipici e condrosarcomi grado 1 

intraossei nella Malattia Esostosante

195 pazienti adulti (centro di riferimento Olanda)

7 casi (3,6%)



• Non recidive dopo trattamento chirurgico 
(curettage / in 1 caso resezione)

• 5 dei 7 pazienti (71%) hanno sviluppato anche 
condrosarcomi periferici

• Conclusioni degli Autori:
Oltre ai condrosarcomi periferici, la malattia esostosante
risulta associata anche a tumori cartilaginei intraossei. 
Pertanto lesioni intraossee non devono essere considerate innocue 
e devono essere accuratamente monitorate

Incidenza: 3,6 %

Tumori cartilaginei atipici e condrosarcomi grado 1 

intraossei nella Malattia Esostosante



Rischio di degenerazione maligna:

OLLIER

MAFFUCCI

MALATTIA 
ESOSTOSANTE 

30 – 40 %

50  - 55%

2,7 – 7 %



In età pediatrica

Malattia delle esostosi multiple: 
eccezionale

Malattia di Ollier e di Maffucci:
7% dei casi



Fattori di rischio



Trasformazione maligna in 5%

529 pazienti da 2 Centri di riferimento europei



Fattori di rischio

Malattia Esostosante

Localizzazione su bacino, scapola, 

femore prossimale

Individui con anamnesi familiare positiva 

per condrosarcoma

Non evidenti correlazioni con 

mutazioni EXT, sesso, 

gravità del quadro, numero di lesioni 



Ollier e Maffucci

Maffucci  >  Ollier

Pz. affetti da localizzazioni su 

ossa lunghe/piatte 
(solo 14% degenerazione maligna in pz 

con lesioni solo mani e piedi)

Sede anatomica: bacino

Fattori di rischio



Cumulative probability of secondary transformation over a lifetime is 

different according to distribution patterns of enchondroma

Condrosarcomi secondari centrali



Herget et al. Neoplasma 61, 4, 2014

Condrosarcomi secondari centrali





Diagnosi



Clinica:

- Dolore (ma non sempre è presente)

- Crescita progressiva

- (raramente) sintomi neurologici



Clinica:

- Dolore (ma non sempre è presente)

- Crescita progressiva

- (raramente) sintomi neurologici

Attenzione a qualsiasi modifica clinica 

da parte del paziente



Radiologia tradizionale:

In Ollier – Maffucci spesso non dirimente

Una erosione della corticale è elemento 

in genere indicativo di aggressività negli

encondromi solitari, ma nella malattia di 

Ollier e di Maffucci il comportamento

delle lesioni è spesso più attivo e 

erosione della corticale e invasione dei 

tessuti molli sono presenti nel 44% dei 

casi, non necessariamente legati a 

degenerazione maligna



46 aa
Frattura patologica omero in Ollier

Diagnosi: sarcoma alto grado



Radiologia tradizionale:

In Malattia Esostosante 

maggiormente indicativa (irregolarità, 

pattern delle calcificazioni, …..) 

ma non sufficiente



Risonanza Magnetica Nucleare

Esame di elezione 

nel sospetto di una degerazione maligna

sia in Maffucci  - Ollier che in Malattia 

Esostosante

- morfologia lesione

- pattern di captazione del contrasto

- velocità di captazione del contrasto 

(RMN DINAMICA)



Risonanza Magnetica Nucleare



RMN dinamica

Progression curves of 
contrast enhancement

Curve A: arterial enhancement
Curve 1: esponential 
enhancement (malignity index)
Curve 2: progressive 
enhancement
Curve 3: reference tissue 
enhancement

3 Bone marrow
enhancement

2 Esponential
enhancement

1 Arterial
enhancement

Geirnaerdt MJA et al., Radiology 2000



Esami di Medicina Nucleare 

(PET FDG, Scintigrafia ossea)

Condromi spesso captanti, ma 

captazione intensa indicativa di

aggressività

Eterogenea captazione altro elemento 

di sospetto

Esami utili ma non eseguibili di routine 

per alto carico di radiazioni 



PET-FDG



Herget et al. Neoplasma, 2014



Herget et al. Neoplasma 61, 4, 2014

Secondary central chondrosarcoma



Biopsia







Condrosarcoma 
grado 1 

In malattia 
esostosante



Monitoraggio



Herget et al. Neoplasma, 2014

Ollier - Maffucci



MALATTIA ESOSTOSANTE
Monitoraggio in età adulta
- Valutazione ecografica delle esostosi principali ogni 12 – 18 mesi.
- Esame radiografico per le esostosi non facilmente visualizzabili 
all’ecografia.

- Visita clinica ogni 6-12 mesi per i bambini e ogni 12 – 18 mesi per gli 
adulti

- Rivalutazione immediata e diagnostica per immagini, in caso di 
comparsa sintomi o crescita 



MALATTIA ESOSTOSANTE

Monitoraggio in età adulta (>16 aa)

-RMN total body ogni 2 anni
-Se non possibile RMN TB: scintigrafia ossea

-Istruzione dei pazienti per self-examination e rivalutazione 
immediata se comparsa di modifiche cliniche

Dan Med J. 2014



Trattamento



I condrosarcomi sono tumori scarsamente sensibili 
alla radioterapia tradizionale  e alle attuali 

chemioterapie

la chirurgia rimane ad oggi la procedura di 
elezione



Sviluppi futuri:

- Radioterapia con particelle 

(adroterapia)

- Target therapies

- Immunoterapia



Chirurgia nei sarcomi ossei

• Intralesionale (curettage ± adiuvanti)

• Ampia/Marginale (resezione) 

• Radicale (amputazione) 

• No chirurgia



TERAPIA



Condrosarcoma G.1



Crioterapia adiuvante



Tipo di chirurgia
Verdegaal et al. - 161 pz Ollier/Maffucci

• Curettage intralesionale 24 (29%)

• Resezione 46 (55%)

• Amputazione 13 (16%)

• No chirurgia 5 (6%)

• + radioterapia post-operatoria in 2 pz 



Tipo di chirurgia
Schaison et al. - 29 CS in 17 pz MEM - 8 pz Ollier

• Curettage intralesionale 8 (28%)

• Resezione 18 (62%)

• Amputazione 3 (10%)

RCO 1999



Encondromatosi - Mortalità malattia-correlata

Morti dovute a condrosarcoma:
• Metastasi polmonari
• 8 pz/161
• 8 pz / 66CS (12%)
• 57 mesi (tempo medio morte dalla 

prima chirurgia)
• Età media 44.5 aa (range 29.2-58.9)

Morti dovute ad altre neoplasie
• 3 pz/161
• Hepatic carcinoma (1), glioma (2)

Verdegaal et al. - 161 pz Ollier/Maffucci



Schaison et al. - 29 CS in 17 pz MEM - 8 pz Ollier

Probabilità di sopravvivenza dopo CS

Malattia Esostosante  
93% a 5 aa e 86% a 10 aa

Ollier 

87,5% a 5 aa e 73% a 10 anni



Malattia esostosi multiple
Mortalità malattia-correlata

90 % dei condrosarcomi 
periferici secondari 

10 % dei condrosarcomi 
periferici secondari

BASSO GRADO

DEDIFFERENZIATO

Basso grado        Sopravvivenza a 5 aa    >90%

Dedifferenziato    Sopravvivenza a 5 aa     24%



Condrosarcoma dedifferenziato





Stir
T2

RMN preoperatoria

Condrosarcoma grado 1



TC preoperatoria





RMN postoperatoria
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