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40 years™ of the Marathon of Hope

'TERRY FOX
1958 - 1981
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Soft Tissue Tumours n =117 (new n = 9)

Undiff. Round Cell Tumours n =4 (new n = 3)

B - Bone Tumours n = 54 (new n = 3)

-
I l [ I WHQO Classification of Ti ymours * 5th Edition

Soft Tissue and Bone

WHO 2013: 168 Tumour subtypes Fohams s e
WHO 2020: 175 Tumour subtypes  [EESRER" 5
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Einleitung

Etwa 80% der benignen Welichteiltumoren

* Fibrome,

* Lipome,

« Ganglien,

« Gefallanomalien,

» periphere Nervengeschwulste

* Fibromatosen (Dupuytren, Morbus Ledderhose,
Fasciitis nodularis etc.)

Etwa 80% aller Knochentumoren und tumorahnlichen
Lasionen sind als gutartig zu beurteilen.

« Osteochondrom

* Nicht ossifizierendes Fibrom

 Enchondrom

« Solitare Knochenzyste

* Aneurysmatische Knochenzyste

L

Bl universiTATsmedizin.

uct | Universitares Centrum fiir
Tumorerkrankungen MAINZ




Einleitung

* Desmoide,
* Tenosynovialer Riesenzelltumor (PVNS)

» Atypischer lipogener Tumor

* Chondromyxoidfibrom
* Osteoklastom
» Atypischer chondrogener Tumor

o ol A 17i
B universiTATsmedizin. UNIVERSITATSMEdIZ:WI::;

Zentrum fur Orthopadie und Unfallchirurgie

uct | Universitares Centrum fiir
Tumorerkrankungen MAINZ



Einleitung

Epidemiologie
« Knochensarkome < 1%

» Weichgewebesarkome1-2%

Weichteilsarkome:

» Pleomorphe Sarkome (15-25%)
» Leiomyosarkom (15-20%)

» Liposarkome (10-15%)

» Synovialsarkome (6-10%),

» GIST (3-5%),

» MPNST (3-5%)

Knochensarkome:

» Osteosarkom
» Chondrosarkom (G2, G3)
» Ewing-Sarkom
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Daten Sarkomzentrum Rhein-Main am UCT Mainz

—
@ Deuts;he Krebshulfe

DKGJ._
Zentrumsfalle 2020: UCT MAINZ

UNIVERSITARES CENTRUM FUR TUMORERKRANKUNGEN
Welchgewebssarkom 48
GIS o) ONKOLOGISCHES ZENTRUM (OZ) SCHWERPUNKTE
Gemeinsame Forschung &
Knoc h ensarkom: 14 Organkrebszentren Einrichtungen Lehre
R ¥4 d Ve un d M etaStase n. 2 1 Brustkrebszentrum* Leukéimi&ceé:tnrﬂ;yimphom- i Tumor-Biobank
internistische Onkologie
Gynakologisches o -
" . : -Hals- = : A A Klinische Studien |
Desm Ol d e’ 3 &K[)rssf)pslgi??ilnn}:eit Kopf-Hals-Tumor-Zentrum Radiologie & Neuroradiologie T
S RZT 1 7 Pathologie & Neuropathologie Translationale & i
Hautkrebszentrum? Neuroonkologisches Zentrum? Experimentelle Forsbhung
Nuklearmedizin | -
Viszeralonkologisches Zentrum ' Privention &
- - - (Darm*/ Leber? / Magen? / Sarkome (inkl. GIST)2 Strahlentherapie SRS
Zentrumsfalle 2021 (01 - 06): Asber /) Epidemiologie KNOCHEN-UND
. . Palliativmedizin S WE|C|-|'|'E|L
We IC h g ewe bSS ar ko m. 4 1 Uroonkologisches Zentrum Kinderonkologisches Onkologisches Netzwerk & TUMOREN
G I ST . 8 (Prostata*/ Niere?) Zentrum? Psychoonkologie & Sozialdienst Kooperationen | —
Kn OCh e nsarkO m: 9 Pflege & Physiotherapie Klinische Ethik
) Tumoren aulRerhalb OZ .
- g : = Tumordokumentation
Rezidive und Metastasen: 18 Endokrine Organe (IENET-Zentrum}: Meldung Krebssagister RLP .
Familiarer Brust- und Eierstockkrebs (FBREK-Zentrum)* Fort- & Weiterbildung o
Osophagus, Blase, Hoden, Penis, Lunge, Auge Apotheke _4
Desmoide: 2 UCT-AMBULANZ & UMFASSENDE BERATUNG?® =
TS RZT 14 *Organkrebszentrum (nach DKG); * Modul (nach DKG); *Modul inTransit (nach DKG); * Zertifiziertes Zentrum der European Neurcendocrine Tumor Society (ENETS); -
: * Anerkanntes Zentrum im Deutschen Konsortium Familidrer Brust- und Eierstockkrebs, * Zweitmeinungsgesprache, Schmerzsprechstunde, Kardioonkologische
Sprechstunde, Genetische Beratung, Arbeitsmedizin, Fertilitatserhalt, Ernahrungsmedizinische Sprechstunde u.a.
Q B o JG/U A 1Z1 .
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Diagnhostik

Loklae Bildgebung

Rontgen

Magnetresonanztomographie (MRT) Skip-Metastasen
und/oder der Computertomographie (CT)

Die MRT ist beil der Bestimmung betroffener Weichtell- und
Knochenmarkanteile der CT Uberlegen.
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Diagnhostik

« Kann ein Sarkom nach erfolgter Basisdiagnostik nicht sicher ausgeschlossen werden, sollte der Patient
an ein Zentrum fur die Behandlung muskuloskeletaler Tumoren Uberwiesen werden.

Jeder Weichteiltumor, der eines der folgenden Kriterien (,red flags™) erfullt,
sollte als potenziell maligne angesehen werden:

*» Groflenzunahme

*» Subfasziale Lage

¢ Durchmesser 2 5 cm
** Schmerzhaftigkeit
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Biopsie

* Die Grundlage der Diagnostik ist die bioptischer Sicherung

» Zur Biopsieplanung gehort eine Schnittbildgebung - MRT oder CT

» Stanze vs offene Biopsie

 CAVE: Biopsie hat Einfluss auf das Gesamtuberleben (Mankin et al 1982, 1996, Andreou et al 2010

* Die Biopsie muss so durchgefuhrt werden, dass das gesamte Biopsiegebiet bel der spateren definitiven
Operation mit entfernt werden kann.
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Biopsie
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Treatment of Sarcomas and Allied Diseases
Malawer and Paul H. Sugarbaker Kluwer Academic Publishers, 2001
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Biopsie
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Diagnhostik

Loklae Bildgebung E[:lclz:n%.&.r«.m[z
Rontgen

Magnetresonanztomographie (MRT) Skip-Metastasen
und/oder der Computertomographie (CT)

Die MRT ist bel der Bestimmung betroffener Weichtell- und
Knochenmarkanteile der CT uUberlegen.

Computertomographie der Lunge unverzichtbar.
Skelett-Szintigraphie (99m-Tc)

Positronen-Emissions-Tomographie (PET) in Kombination mit
einer Schnittbildgebung (PET-CT / PET-MRT)

oder eine Ganzkorper-Magnetresonanztomographie, die Skelett-
Szintigraphie gleichwertig ersetzen konnen.
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Sarkomzentrum

Ungeplante Resektionen — Weichgewebesarkome

*Toronto ~ 19 %(Traub F et al.Cancer. 2018;124:3868-3875) Stadium Il
*Graz ~ 38 %(SmolleMA et al. Ann Surg Oncol. 2017;24(6):1596-1605) Uber alle Stadien

Optimale Therapieempfehlung — Lelitlinien
*Kostenreduktion: -14% (Perrier L et al. BMC Health ServRes. 2012;12:82)

-Signifikante Verbesserung des Uberlebens (BlayJY et al. Ann Oncol. 2017;28:2852-9)
(Andreou D. et a. Ann. Oncol 2011; 1228-1235)
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(Neo-) Adjuvante Therapie

Strahlentherapie:

Fast Immer bel Weichtellsarkomen
,high-grade, tief, > 5 cm®, lokale Kontrolle bis 90 %

Die Anwendungsmodalitat der Radiotherapie (pra-,
oder postoperativ) Ist nach wie vor kontroverse.

Bel Knochensarkomen keinen gesicherten Wert.

Kirilova et al. Cancer 2021

Pre — OP Post — OP

~52 Gy -Tumorvolumen 60 - 66 _Gy - OP Gebiet
Wundheilungsstérung Langzeitbeschwerden
(35% vs 17%) (Odem, Fibrose, ROM|)
® Reversibel Meistens lrreversibel
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(Neo-) Adjuvante Therapie

Chemotherapie:

» Knochen

Osteo- und Ewing-Sarkom additive Chemotherapie
(neoadjuvant und adjuvant) verbessert die Prognose signifikant
(Ewing- 5y OS bis 72%, Osteosarkom 5y OS 45-80%)

Rezidivrate / Metastasierungsrate mit alleiniger Lokaltherapie 80-90%

» Weichgewebe
Bel den Weichteilsarkomen ist der Stellenwert einer neoadjuvanten oder adjuvanten Chemotherapie trotz
zahlreicher Studien und Metaanalysen weiterhin nicht klar definiert.

* Nur bei high-risk-Patienten
* Nicht generell empfohlen,
- Vorteil beim Rhabdomyo-, Synovial- und myxoides Liposarkom,
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(Neo-) Adjuvante Therapie

ILP mit Hyperthermie (1958, 1969)

* TNF-a in Kombination mit Melphalan bei der Therapie des lokal

fortgeschrittenen Weichgewebssarkoms der Extremitaten (1999).

" W.a.
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Resektion

Operative Therapie
L eitlinie: vollstandige Sarkomentfernung= R0O-Resektion
‘Frage —minimaler Sicherheitsabstand (Leitlinie: >= 1 mm)

Fokal marginale Resektion —Extremitaten
Kritische Strukturen(z.B. Gefalde)

Funktionserhalt(z.B. Nerven)

*5-Jahres Lokalrezidivrate (n=2217)
RO 8 % vs *R1 11 % +p=0,18 (kein signifikanter Unterschied)

GundleKR et al. J ClinOncol. 2018,36:704-709
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Rekonstruktion
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Take Home

* Primare maligne Tumore des muskuloskelettalen System sind selten
* Die Biopsie ist bereits entscheiden fur das Outcome

 Mutimodale Therapie

* Therapie in erfahrene Hande — Zentren!

* Extremitatenerhalt in >90% der Falle moglich

* Breites Spektrum der Rekonstruktionsmaoglichkeiten
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Vielen Dank
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