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Weichteiltumor (1)

Epidemiologie:

Nur ca. 1 % aller Weichteiltumore sind bosartig. Die Inzidenzrate fur maligne Weichteiltumore pro
100 000 Personen und Jahr liegt nach WHO bei etwa 3 und betrifft vor allem Kinder und Jugendli-
che. Etwa 75 % der Weichteilsarkome treten an den Extremitaten auf.

Risikofaktoren (nicht endgultig geklart):

- Strahlenexposition, Schadstoff-Exposition (in Diskussion)

- Erkrankungen mit genetischer Pradisposition: Neurofibromatose, Retinoblastom, Li-
Fraumeni-Syndrom, Gardner-Syndrom

- Herpesvirus HHV-8 (ggf. bei Kaposi-Sarkom von Relevanz)

- Genmutationen (z. B. p53, NF1)

Symptome:
- Frihstadien i. a. asymptomatisch
- lokale Schwellungen, Verhartungen, meist schmerzlos

- Beschwerden durch Verdradngung benachbarter Strukturen, Bewegungseinschrankungen
- Gewichtsverlust

Liposarkom

Quelle: www.sarkome.de

Autor: Vera Gumpp
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ICD-10 (Deutsche Ausgabe 2010):

C38.1
C38.2
C38.3

C46.0
C46.1
C46.2
C46.3
C46.7
C46.8
C46.9

C47.0

C47.1
C47.2
C47.3
C47.4
C47.5
C47.6
C47.8
C47.9

C48.0
C49.0
C49.1
C49.2
C49.3
C49.4
C49.5
C49.6
C49.8
C49.9
D48.1
D48.2

D48.3

Bdsartige Neubildung: Vorderes Mediastinum
Bdsartige Neubildung: Hinteres Mediastinum
Bdsartige Neubildung: Mediastinum o.n.A.

Kaposi-Sarkom der Haut
Kaposi-Sarkom des Weichteilgewebes
Kaposi-Sarkom des Gaumens
Kaposi-Sarkom der Lymphknoten
Kaposi-Sarkom sonstiger Lokalisationen
Kaposi-Sarkom mehrerer Organe
Kaposi-Sarkom, nicht naher bezeichnet

Periphere Nerven des Kopfes, des Gesichtes und des Halses (ExKl.: Periphere Nerven der
Orbita (C69.6)

Periphere Nerven der oberen Extremitéat, einschlielich Schulter

Periphere Nerven der unteren Extremitat, einschlie3lich Hifte

Periphere Nerven des Thorax

Periphere Nerven des Abdomens

Periphere Nerven des Beckens

Periphere Nerven des Rumpfes, nicht ndher bezeichnet

Periphere Nerven und autonomes Nervensystem, mehrere Teilbereiche tberlappend
Periphere Nerven und autonomes Nervensystem, nicht naher bezeichnet

Retroperitoneum

Bindegewebe und andere Weichteilgewebe des Kopfes, des Gesichtes und des Halses
(ExKl.: Bindegewebe der Orbita (C69.6), Nasenknorpel (C30.0))

Bindegewebe und andere Weichteilgewebe der oberen Extremitat, einschlie3lich Schulter
Bindegewebe und andere Weichteilgewebe der unteren Extremitét, einschlie3lich Hifte
Bindegewebe und andere Weichteilgewebe des Thorax (ExKl.: Brustdrise (C50.*), Herz
(C38.0), Mediastinum (C38.1-C38.3), Thymus (C37))

Bindegewebe und andere Weichteilgewebe des Abdomens

Bindegewebe und andere Weichteilgewebe des Beckens

Bindegewebe und andere Weichteilgewebe des Rumpfes, nicht nédher bezeichnet
Bindegewebe und andere Weichteilgewebe, mehrere Teilbereiche tberlappend
Bindegewebe und andere Weichteilgewebe, nicht ndher bezeichnet

Bindegewebe und andere Weichteilgewebe (Exkl. Bindegewebe der Brustdrise (D48.6),
Gelenkknorpel (D48.0), Larynx (D38.0), Nase (D38.5))

Periphere Nerven und autonomes Nervensystem (Exkl.: Periphere Nerven der Orbita
(D48.7))

Retroperitoneum

Die ICDO enthalt die Lokalisationscodes C38.1-3, C47.*, C48.0 und C49.%)

Gastrointestinale Stromatumoren (GIST), Mesotheliome (C45*), Dermatofibrosarkome der Haut
(C44*), Uterussarkome (C53*, C54* aulR3er C54.1) und sonstige Sarkome werden den jeweiligen Lo-
kalisationen zugeordnet (siehe separate Kodierhilfen).

Die sehr seltenen extraossaren Knochensarkome werden den Knochentumoren zugeordnet (siehe
separate Kodierhilfe).

Autor: Vera Gumpp
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Regionare Lymphknoten:

Regionédre Lymphknoten sind diejenigen, die der Lage des Primartumors entsprechen. Der regionére
Lymphknotenbefall ist bei Weichteiltumoren selten.

TNM 6. Auflage 2002
TNM 7. Auflage 2010 (entspricht der 6. Auflage mit Ausnahme der Anmerkung zur N-Kategorie und MX)

Die TNM-Klassifikation gilt nicht fur folgende Neoplasien:

- Kaposi-Sarkom (C46.*)

- Fibrosarcoma protuberans (C44.9)

- sog. Fibromatosen (Desmoidtumor) (D48.1)

- Sarkome mit Ursprung in der Dura mater (C70.0), im Gehirn (C71.*), in der Brustdrise
(C50.*), in parenchymatdsen oder Hohlorganen (z. B. Uterus)

- Angiosarkom

Fur uterine Sarkome existiert eine separate TNM-Klassifikation.

TX Primé&rtumor nicht beurteilbar

TO Kein Hinweis auf Primartumor

T1 Tumor <5 cm in groRter Ausdehnung

Tla oberflachlicher Tumor (vollstandig oberhalb der oberflachlichen Faszie lokalisiert,
ohne Infiltration der Faszie)

T1b tiefer Tumor (entweder ausschlief3lich unterhalb der oberflachlichen Faszie lokalisiert
oder oberhalb der Faszie mit Infiltration der oder durch die Faszie)

T2 Tumor > 5 cm in grof3ter Ausdehnung

Anmerkung:  Retroperitoneale, mediastinale und Weichteilsarkome des Beckens werden als tiefe
Tumoren klassifiziert

NXx Regionédre Lymphknoten kdnnen nicht beurteilt werden
NO Keine regiondren Lymphknotenmetastasen
N1 Regionare Lymphknotenmetastasen

Anmerkung:  Kann der Lymphknotenstatus weder klinisch noch pathologisch bestimmt werden,
darf NO statt NX klassifiziert werden.

Mx Fernmetastasen kdénnen nicht beurteilt werden (nur TNM 6)
MO Keine Fernmetastasen
M1 Fernmetastasen

Autor: Vera Gumpp
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Histopathologisches Grading nach TNM 2002 / UICC 20 10:

Zweistufiges Gradingsystem @ Dreistufiges Gradingsystem  Vierstufiges Gradingsystem

niedriggradig Grad 1 Grad 1
Grad 2
hochgradig Grad 2 Grad 3
Grad 3 Grad 4
G1 gut differenziert
G2 mafig differenziert
G3 schlecht differenziert
G4 undifferenziert
GX Differenzierungsgrad kann nicht beurteilt werden

Anmerkung:  Das Ewing-Sarkom der Weichteile und der primitive neuroektodermale Tumor wer-

den stets als G4 klassifiziert.

UICC-Stadium (gleich fur 6. und 7. Auflage):

Stadium IA Tla NO MO niedriggradig
Tlb

Stadium 1B T2a NO MO niedriggradig
T2b

Stadium II1A Tla NO MO hochgradig
Tlb

Stadium 1IB T2a NO MO hochgradig

Stadium Il T2b NO MO hochgradig

Stadium IV jedes T N1 MO jedes G
jedes T NO, N1 M1

Stadieneinteilung der Intergroup Rhabdomyosarcoma S tudy (IRS) und der CWS-Studie (RMS-GPOH)

Stadium | Tumor komplett entfernt (makroskopisch und mikroskopisch), regionare Lymphkno-

ten nicht befallen.

Stadium lla Tumor makroskopisch entfernt, erreicht mikroskopisch den Resektionsrand, regioné-

re Lymphknoten nicht befallen.

Stadium llIb Tumor makroskopisch entfernt, mikroskopisch frei oder noch Tumorreste vorhanden,

regionare Lymphknoten befallen und entfernt.

Stadium 1l Inkomplette Resektion mit makroskopischen Tumorresten, mit oder ohne regionarem

Lymphknotenbefall. Maligner Erguss in einer unmittelbar dem Tumor benachbarten
Korperhéhle vorhanden.

Autor: Vera Gumpp
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Stadium IV Fernmetastasen bei Erkrankungsbeginn nachweisbar (einschliel3lich Lymphknoten-
metastasen jenseits der regionaren Stationen).

Histologie (ICD-O-3 Deutsche Ausgabe 2003):

Die ICD-0O-3 hildet die aktuelle Einteilung und Interpretation der Weichgewebstumore nur bedingt ab.
Daher wird ihr biologisches Verhalten zuséatzlich durch folgende Kategorien differenziert:

benigne intermediar 0/, /1, /3 maligne
10 intermediar, lokal aggressiv | intermediar, selten /3
(ila) metastasierend (ism)

< 2 % mit Metastasen

Einteilung der morphologischen Typen nach WHO (Fletcher et al 2002):

von Fettzellen ausgehende Tumore:

8850/3 Liposarkom o.n.A.

8851/3 Gut differenziertes Liposarkom (atypischer lipomattser Tumor) ila
8852/3 Myxoides Liposarkom

8853/3 Rundzelliges Liposarkom

8854/3 Pleomorphes Liposarkom

8855/3 Gemischtzelliges Liposarkom

8858/3 Entdifferenziertes Liposarkom

von Bindegewebszellen (Fibroblasten) ausgehende Tum  ore:

8810/3 Fibrosarkom o.n.A.

8811/3 Fibromyxosarkom (Myxofibrosarkom)

8811/3 Myxoinflammatorisches fibroblastisches Sarkom (nicht in ICDO-3) ism
8814/3 Infantiles Fibrosarkom ism
8815/1 Solitarer fibréserTumor (WHO 2002, nicht ICDO-3, dort 8815/0) ism
8815/3 Maligner solitarer fibroser Tumor ism
8821/1 Aggressive Fibromatose (Desmoid o0.n.A., siperfizielle F., tiefe F.) ila
8825/1 Myofibroblastentumor o.n.A. ism
8825/3 Low-grade myofibroblastisches Sarkom (WHO 2002, nicht ICDO-3) ism
9150/1 Hamangioperizytom o.n.A. ism
9150/3 Malignes Hamangioperizytom (nicht mehr in der WHO 2002 vorh.)

Das Dermofibrosarcoma protuberans (8832/3) wird den Hauttumoren zugeordnet.

Autor: Vera Gumpp
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sogenannte fibrotisch-histiozytische Tumore:

8830/3 Malignes fibréses Histiozytom (MFH) (pleomorphes MFH,

undifferenziertes pleomorphes Sarkom)
8835/1 Plexiformer fibrohistiozytarer Tumor ism
9251/1 Riesenzelltumor der Weichteile 0.n.A. ism

von glatten Muskeln ausgehender Tumor:

8890/3 Leiomyosarkom (ohne Haut)
8897/1 Tumor der glatten Muskulatur mit fraglichem malignem Potential (STUMP)

Das Leiomyosarkom ist sehr selten. Fir uterine L. siehe separate TNM-Klassifikation.

von Perizyten ausgehende Tumore:

8711/3 Maligner Glomustumor
8713/1 Myoperizytom (WHO 2002, nicht ICDO-3) ism?

von Skelettmuskeln ausgehende Tumore:

8900/3 Pleomorphes Rhabdomyosarkom o.n.A. (nicht in WHO 2002)
8901/3 Adultes pleomorphes Rhabdomyosarkom

8910/3 Embryonales Rhabdomyosarkom

8912/3 Spindelzelliges Rhabdomyosarkom

8910/3 Alveolares Rhabdomyosarkom (inkl. solides, anaplastisches R.)

von BlutgefalRen ausgehende Tumore:

9120/3 Hamangiosarkom (Angiosarkom der Weichteile)

9130/1 Hamangioendotheliom (Kaposiformes H.) ila, ism

9133/3 Epitheloides malignes Hamangioendotheliom

9135/1 Endovaskulares papillares Angioendotheliom (Dabska-Tumor, ism
netzférmiges Hamangioendotheliom)

9140/3 Kaposi-Sarkom ism

aus Knorpel- und Knochenzellen ausgehende Tumore:

9180/3 Osteosarkom (hier: extraossar, extraskelettal)

9240/3 Mesenchymales Chondrosarkom

Autor: Vera Gumpp
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Tumore unsicherer Differenzierung  (vergleichbares Normalgewebe nicht vorhanden / bekannt)

8800/3
8802/3
8803/3
8804/3
8805/3
8806/3
8836/1
8936/1
8940/1
8963/3
8982/1
8990/3
9040/3
9044/3
9150/3
9180/3
9231/3
9251/3
9260/3
9364/3
9373/1
9473/3
9540/3
9561/3

9581/3

(Weichteil-) Sarkom o.n.A.

Riesenzellsarkom

Kleinzelliges Sarkom (Rundzellsarkom)

Epitheloidsarkom

Undifferenziertes Sarkom o.n.A.

Desmoplastischer kleinzelliger Tumor

Angiomatoides fibréses Histiozytom ims
Gastrointestinaler Stromatumor o.n.A. (siehe separate Kodierhilfe)

Mischtumor o.n.A. (nicht in ICDO-3: dort 8940/3 Maligner M.) ims
(Extra-renaler) Maligner Rhabdoidtumor

Myoepitheliom (nicht in ICDO-3: dort 8982/2 Malignes M.) ims
Malignes Mesenchymom

Synovialsarkom o.n.A.

Klarzellsarkom o.n.A.

Malignes Hamangioperizytom

Osteosarkom o.n.A. (auch in den Weichteilen vorkommend)

Myxoides Chondrosarkom

Maligner Riesenzelltumor der Weichteile

Ewing-Sarkom

Peripherer neuroektodermaler Tumor (PNET)

Parachordom (nicht in ICDO-3: dort 9373/0 benignes P.) ims
Primitiver neuroektodermaler Tumor (PNET) o.n.A.

Maligner peripherer Nervenscheidentumor (MPNST)

Maligner peripherer Nervenscheidentumor (MPNST) mit
rhabdomyoblastischer Differenzierung)

Alveolares Weichteilsarkom

Die haufigsten Weichteilsarkome sind Liposarkom (19%), Fibrosarkom (18%) und malignes fibréses
Histiozytom (MFH; 11%), gefolgt von Synovialsarkom (7%) und Leiomyosarkom (7%). Leiomyosar-
kome entstehen meist im Gastrointestinaltrakt (GIST = gastrointestinaler Stromatumor) oder in der
Gebarmutter (uterine Leiomyosarkome, Stromasarkome).

Autor: Vera Gumpp
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POG Grading Schema

Die Pediatric Oncology Group (POG) verwendet ein eigenes Grading-Schema fir die nicht-rhabdo-
myosarkomatdsen Weichteilsarkome des Kindesalters mit Berlicksichtigung von histologischem Tu-
mortyp, Alter, Nekrosen, Mitose-Index, Pleomorphismus und Differenzierung. Rhabdomyosarkome

sind hier nicht aufgenommen, sind aber prinzipiell als G3-Tumoren anzusehen.

Grad 1:

Grad 2:

Grad 3:

Myxoides und hochdifferenziertes Liposarkom

Tiefsitzendes Dermatofibrosarcoma protuberans

Hochdifferenziertes oder infantiles (Alter < = 4 Jahre) Fibrosarkom
Hochdifferenziertes oder infantiles (Alter < = 4 Jahre) Hamangioperizytom
Hochdifferenzierter maligner peripherer Nervenscheidentumor
Extraskelettales myxoides Chondrosarkom

Angiomatoides malignes fibroses Histiozytom

Alle Sarkome, die nicht spezifisch den Graden 1 oder 3 zugeordnet werden und in denen

- die Schnittflache zu weniger als 15 % nekrotisch ist oder
- die Mitosezahl geringer ist als 5 pro 10 HPFs (unter Verwendung eines 40fachen
Objektivs)

Pleomorphes und rundzelliges Liposarkom

Mesenchymales Chondrosarkom

Extraskelettales Osteosarkom

Maligner Tritontumor

Alveolares Weichteilsarkom

Rhabdomyosarkom

Alle Sarkome, die nicht dem Grad 1 zuzuordnen sind und in denen mehr als 15 % der
Schnittflache nekrotisch sind oder die Mitosezahl >5 pro 10 HPFs (unter Verwendung ei-
nes 40fachen Objektivs) ist.

Erhebliche Atypie oder Zellreichtum sind weniger aussagekréftig, kdnnen aber in Grenzféllen benutzt
werden, um den Tumor entweder dem Grad 2 oder Grad 3 zuzuordnen.

Graduierung der Weichteilsarkome nach van Unnik (EORTC)

Punktzahl Mitosen Nekrosen
Mitosen 0-2 0 Grad | 0 0
(pro 10 HPF)  3-20 1 0 1
20 + 2 Grad Il 1 0
1 ]
Nekrosen fehlen 0 2 0
vorhanden 1 Grad I 2 1

Quelle: Cerny T at al 2009 (siehe Literatur)

Autor: Vera Gumpp
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Definition der Gradingparameter beim Weichteilsarkom (aktualisierte FNCLCC, Guillou 1998)

Definition der Gradingparameter beim Weichteilsarkom

Parameter Punkte

Grad der Tumordifferenzierung

« Ahnlich dem ausdifferenzierten Ursprungsgewebe 1
(z.B. gut differenziertes Liposarkom)

o Tumor klar einem Ursprungsgewebe zuzuordnen 2
(z.B. myxoides Liposarkom)

» Synoviales Sarkom, extraskelettales Osteosarkom, 3
Ewing-Sarkom, peripherer primitiver neuroektodermaler
Tumor, rhabdoider Tumor, undifferenziertes Sarkom
und Sarkom von ungewissem Typ

Tumornekrose

s keine Tumomekrose (alle Schnittpraparate) 0
— weniger als 50% Tumornekrose 1
— mehr als 50% Tumomekrose 2

Anzahl Mitosen

e 0-9/10 HPF 1

s 10-19/10 HPF 2

e 20+/10 HPF 3
Histologischer Grad Gesamtpunkte
Grad 1 2,3

Grad 2 4,5

Grad 3 6,7, 8

Quelle: Cerny T at al 2006 (siehe Literatur)

Therapiekonzept:
a) Chemotherapieempfindliche Weichteilsarkome:

- Rhabdomyosarkome (embryonal, alveolar)

- extraossare Tumoren der Ewing-Sarkom-Familie inkl. primitive neuroektodermale
Tumoren (PNET)

- Synovialsarkome

- undifferenzierte Sarkome

Autor: Vera Gumpp
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b) Nur maRiig chemotherapiesensible Weichteilsarkome

- alveolare Weichteilsarkome

- Klarzellsarkome

- epitheloidzellige Sarkome

- Leiomyosarkome

- Liposarkome (aul3er gut differenzierten und myxoiden Tumoren)

- maligne fibrose Histiozytome

- maligne Mesenchymome

- maligner extrarenaler Rhabdoidtumor

- vaskulare Tumoren wie Hamangioendotheliome, Hamangiosarkome,
Hamangioperizytome u. a.

C) Nicht chemotherapiesensible Weichteilsarkome:
- mesenchymales Chondrosarkom
- Fibrosarkom

- maligner peripherer Nervenscheidentumor (MPNST)

Bei Kindern, Jugendlichen und jungen Erwachsenen iberwiegen die chemoempfindlichen Tumoren.

Therapeutisches Vorgehen bei Sarkomen im Bereich des Retroperitoneums oder
viszeral ohne oder mit Fernmetastasen

Tumorlokalisation:
Keine primére Retroperitoneum oder viszeral Primére Biopsie méglich:
Biopsie maglich (primdr/Rezidiv = (=5 cm, Grad 2/3)
ohne Fernmetastasen) l

EORTC 62961/E5HO RHT95
—1 MNeoadjuvante Chemotherapie

Resektion }7
e ‘ 51/52-Gruppe (siehe Protokoll
Grad 1 Grad 2/3 Grad 2/3

i =5t Weichteilsarkom mit
| l l Fernmetastasen
| RO-Resektion | | R1/R2- Resektion | //\\
i l Palliative Falls indiziert
’ q Chemaotherapie Metastasen-
i Postoperative Strahlentherapie | : chirurgie
| ; ﬁ—T
! L)
i EORTC 62961/ESHO RHT95

k.
Nachbeobachtung | 1. __ ] Neoadjuvante Chemotherapie

53-Gruppe

Quelle: Cerny T at al 2006 (siehe Literatur)

Autor: Vera Gumpp
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Therapeutisches Vorgehen bei priméaren und rezidivierten Weichgewebssarkomen
=5 ¢m ohne Fernmetastasen, Lokalisation an Extremitdten oder Stamm.

Tumorlokalisation:
proximal/distal Extremitédten und Stamm
{=5 cm, ohne Fernmetastasen)

prioperativ
nur unter Studienbedingungen
|
¥ ¥ v
EORTC 62961/RHT-95 isolierte praoperative Bestrahlung
Phase-|||-Intergroup-Studie Extremitatenperfusion
(=5 cm Primdr [S1)/Rezidiv [52],
G2 oder G3)
{extrakompartimeantal)
praoperativ Operation
4 Zyklen EIA = I onkologisch radikale Resektion
regionale Hyperthermie (RHT) weite Resektion im Gesunden (RO}
(siehe Studienprotokoll) (méglichst extremititen-
-funktionserhaltand)

.

[ postoperativ

|

Nachbestrahlung immer nach marginaler (R1)

oder bej G1-4-Tumoren auch nach weiter RO-Resektion
F keine Machbestrahlung nach Amputation oder Kompartmentresektion —J

postoperativ EORTC 62931, Phase-lll- Studie
4 Zyklen EIA - + adjuvante Chemotherapie
regionale Hyperthermie (RHT) bel G2 oder G3
(siehe Studienprotokoll) (siehe Studienprotakall)

Quelle: Cerny T at al 2006 (siehe Literatur)

Wichtige Therapieschlissel nach OPS (Deutsche Ausga  be 2011) (nur Gruppenebene):
5-06* Operationen an Schilddriise und Nebenschilddriisen

5-859.3* Andere Operationen an Muskeln, Sehnen, Faszien und Schleimbeuteln: Perkutane De-
struktion von Weichteilen durch Thermoablation

8-522.* Hochvoltstrahlentherapie

8-542.* Nicht komplexe Chemotherapie

8-543.* Mittelgradig komplexe und intensive Blockchemotherapie
8-544.* Hochgradig komplexe und intensive Blockchemotherapie
8-547.* Andere Immuntherapie

8-60* Hyperthermie

8-859 Isolierte Extremitatenperfusion (Zusatzcode)

(.* weist auf weitere untergeordnete Schliissel hin.)

Autor: Vera Gumpp
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