S2k-Leitlinie: Uterine Sarkome

Einleitung

Uterine Sarkome bezeichnen eine heteroge-
ne Gruppe insgesamt seltener Malignome der
Uterusmuskulatur oder des uterinen Bindege-
webes. Die Inzidenz ist ca. 1,5 (Kaukasier) bis 3
(Afro-Amerikaner)/100.000 Einwohner.

Die Tumortypisierung erfolgt nach der WHO,
die Stadieneinteilung nach der FIGO- bzw.
TNM-Klassifikation [1]. In der WHO-Klassifika-
tion sind folgende Entitdten als maligne mes-
enchymale Tumoren bzw. maligne gemischte
epithelial-mesenchymale Tumoren aufgefiihrt:

» Leiomyosarkome (LMS),

» ,Low-grade” endometriale Stromasarkome
(LG-ESS),

» ,High-grade" endometriale Stromasarkome
(HG-ESS),

» Undifferenzierte uterine Sarkome (UUS),

» (Adenosarkome)
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» (Rhabdomyosarkome)

» (PECome - perivascular epitheloid cell
tumor, maligne Variante).

Neben den extrem seltenen Formen (Ade-
nosarkome, Rhabdomyosarkom, PECome, etc.),
bezieht sich dieser Artikel auf das spezifische
Management der hiufigeren Entitdten (LMS,
LG-ESS, HG-ESS und UUS).

Am héufigsten finden sich Leiomyosarkome
mit 60 bis 70 Prozent der uterinen Sarkome
bzw. ein bis zwei Prozent aller uterinen Malig-
nome, gefolgt von den Low-grade ESS und den
High-grade ESS bzw. den undifferenzierten
uterinen Sarkomen mit jeweils ca. zehn Prozent
der uterinen Sarkome.

Das mittlere Erkrankungsalter der uterinen Sar-
kome liegt abhdngig vom Tumortyp bei 50 bis
70 Jahren. Als Risikofaktoren wurden eine vo-
rausgegangene Strahlentherapie des Beckens
und die Einnahme von Tamoxifen identifiziert.
Dariiber hinaus ist bei Frauen afrikanischer Ab-
stammung die Inzidenz an uterinen Sarkomen

um das zwei- bis dreifache hoher als bei Asia-
tinnen oder Frauen européaischer Abstammung.

Die in friiheren Klassifikationen gleichfalls als
uterine Sarkome bezeichneten Karzinosarkome
(auch als Maligne Miillersche Mischtumoren
bezeichnet) werden nicht mehr den Uterus-
sarkomen, sondern den Karzinomen des Uterus
zugerechnet. Da diese Tumorentitét allerdings
bisher in anderen Empfehlungen nur unzurei-
chend abgebildet ist, wird diese hier mitaufge-
flihrt.

Leider gibt es keine spezifischen Symptome fiir
uterine Sarkome. Als suspekt gilt der ,schnell
wachsende Uterus” bei niedrigen Ostrogen-
spiegeln in der Postmenopause. Aufgrund der
fehlenden spezifischen Symptomatik wird in
der Mehrzahl der Félle die Diagnose entweder
als Zufallsbefund am Hysterektomie-Praparat
gestellt oder aber erst in fortgeschrittenen
Stadien durch eine entsprechende sekundare
Begleitsymptomatik (zum Beispiel Dyspnoe bei
pulmonaler Metastasierung). In ca. zwei Drittel
der Félle findet sich eine pathologische vagina-
le Blutung. Im Gegensatz zu Karzinomen sind



die Hysteroskopie und Abrasio nicht immer
diagnostisch beweisend. So kann das Ergebnis
bei mesenchymalen Tumoren des Uterus nicht
selten falsch negativ sein, das heiBt, letztere
bleiben hdufig zunédchst unentdeckt, wenn sich
bei Blutungsstorungen oder Postmenopausen-
blutungen die Indikation zur histologischen
Abklérung ergibt.

Bei klinischem Verdacht auf ein Malignom des
Uterus sind sogenannte morcellierende Verfah-
ren (zerstiickeln) kontraindiziert, da diese zu
einer Prognoseverschlechterung fihren [2]. In
jedem Falle soll bei geplantem Morcellement
auch bei klinisch nicht suspekt erscheinendem
Tumor die Patientin lber das Risiko der mog-
lichen Tumorzellverschleppung aufgeklart und
alternative Verfahren angeboten werden.

Beziiglich bildgebender Diagnostik von uteri-
nen Sarkomen stellt die transvaginale Sonogra-
fie derzeit das primére diagnostische Verfahren
zur Beurteilung des Uterus dar. Weiterhin zu
empfehlen ist der Einsatz der MRT zur lokalen
Ausbreitung und zur Erfassung der lokalen Tu-
morinfiltration.

Aufgrund des hohen Metastasierungspoten-
zials sollte eine Computertomografie des Ab-
domens und des Thorax erfolgen.

In jedem Fall sollte die Patientin mit der Di-
agnose eines uterinen Sarkoms in einer in-
terdisziplindren Tumorkonferenz vorgestellt
werden.

Uterine Karzinosarkome/
Maligne Miillersche Mischtumoren

Die Prognose dieser Tumore ist generell einge-
schrankt. So betrigt die Fiinf-Jahres-Uberle-
bensrate im Stadium I/l ca. 50 bis 60 Prozent,
und fallt in fortgeschrittenen Stadien signifi-
kant ab (Stadium IlI/IV - ca. zehn bis 20 Pro-
zent).

Im Friihstadium ist die Entfernung des Uterus
und beider Adnexe in toto der Goldstandard
des operativen Managements (Konsensus-
stirke +++). In Analogie zum Hoch-Risiko-
Endometriumkarzinom gibt es retrospektive
Datenanalysen, welche einen positiven Ein-
fluss einer systematischen Lymphadenektomie
auf das Gesamtiiberleben der Patientinnen
beschreiben, wobei ein positiver Lymphkno-
tenstatus bei makroskopisch auf den Uterus
begrenzter Erkrankung in bis zu 30 Prozent
auftreten kann [3].

Stadium
Stadium 0
Stadium |
Stadium Il
Stadium IlI
Stadium IV

Befund

Carcinoma in situ
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Im fortgeschritten Stadium kann eine zyto-
reduktive Operation durchgefiihrt werden,
wenn eine Komplettresektion erreichbar
scheint, wobei die Datenlage diesbeziiglich li-
mitiert ist.

Aufgrund der unglinstigen Prognose ist bei
diesen Patientinnen postoperativ adjuvant so-
wohl eine Systemtherapie, als auch eine loko-
regiondre Bestrahlung zu diskutieren.

In einer randomisierten Phase-lll-Studie an
insgesamt 232 Patientinnen mit Karzinosarko-
men konnte durch eine adjuvante (erginzend
zur OP) Kombinations-Chemotherapie mit
Cisplatin/Ifosfamid im Vergleich zu einer Ganz-
Abdomenbestrahlung bei FIGO-Stadium | bis IV
und einem postoperativen Tumorrestvon < 1.cm
das Risiko, im Nachbeobachtungszeitraum von
flinf Jahren zu versterben, um 29 Prozent - je-
doch nicht signifikant - reduziert werden [4].
Dariiber hinaus existieren Daten aus retrospek-
tiven Analysen, welche einen positiven Effekt

Tumor auf das Ausgangsorgan begrenzt
Tumor auf das angrenzende Gewebe ausgedehnt
Ausdehnung bis zum nachsten Organ

Einbruch in angrenzendes Organ, Fernmetastasen

Tabelle: FIGO-Stadien.
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einer solchen Therapie auch in friihen Stadien
(I'und 1) vermuten lassen [5].

Die Entscheidung zur adjuvanten Chemothe-
rapie muss mit der Patientin individuell unter
Berlicksichtigung des Befundes und nach aus-
fihrlicher Aufklarung tber die Nebenwirkun-
gen besprochen werden.

Eine adjuvante Beckenbestrahlung per externer
Teletherapie mit 50,4 Gy im Stadium | oder Il
zeigte in einer randomisierten Studie [6] spe-
ziell fiir die Subgruppe der Patientinnen mit
Karzinosarkom (n=92) eine verbesserte lokale
Kontrolle mit einer Reduktion der Lokalrezidiv-
rate von 47 Prozent auf 24 Prozent im Beob-
achtungszeitraum (mediane Nachbeobachtung
6,8 Jahre).

Aufgrund der Verbesserung der lokalen Kon-
trolle sollte daher beim Karzinosarkom die In-
dikation zu einer postoperativen Radiotherapie
bei Stadium FIGO I/II gestellt werden.

Im Fall einer bereits metastasierten Erkrankung
ist eine palliative Systemtherapie in Erwdgung
zu ziehen.

Mono-Chemotherapie-Schemata sind  beim
Karzinosarkom aufgrund unzureichender The-
rapieeffekte weder in der adjuvanten noch in
der metastasierten Situation in gréBeren Phase-
II- oder Phase-lll-Studien untersucht worden.
Akzeptable Ansprechraten bis 36 Prozent lie-
gen nur zur Ifosfamid-Monotherapie vor [7].
Beziiglich Kombinations-Therapien ergab die
jingste Cochrane-Analyse ein signifikant re-
duziertes Risiko zu versterben bei Gabe einer
Ifosfamid-Kombination im Vergleich zu einer
Ifosfamid Monotherapie (HR Tod 0,75, Cl 0,6
bis 0,94) [8]. Aus dieser Analyse konnte im Rah-
men einer Phase-1ll-Studie [9] ein signifikanter
Vorteil der Kombination von Ifosfamid und Pa-
clitaxel im Vergleich zu Ifosfamid allein sowohl
flir das progressionsfreie als auch das Gesamt-
tiberleben demonstriert werden, sodass dieses
Schema als mégliche Kombination empfohlen
werden kann. Weitere wirksame Kombinationen
sind Carboplatin und Paclitaxel sowie Carbopla-
tin und pegyliertes liposomales Doxorubicin.

Uterine Leiomyosarkome (LMS)

Leiomyosarkome sind sehr aggressive Tumore
und mit einer ungiinstigen Prognose assoziiert,
selbst dann, wenn der Tumor noch auf den Ute-
rus begrenzt ist. Die Rezidivraten schwanken
zwischen 53 und 71 Prozent. In einer Untersu-
chung aus Norwegen betrug die Fiinf-Jahres-
Uberlebensrate auch im Stadium | nur 51 Pro-
zent und im Stadium Il 25 Prozent [10].

Die Entfernung des Uterus in toto ist der Gold-
standard des operativen Managements. (Kon-
sens +++) Die Indikation zur Adnexexstirpation
ist fakultativ in Abhangigkeit vom Menopau-
senstatus zu stellen. Bei jungen Frauen mit auf
den Uterus beschrankten Tumoren kdnnen die
Ovarien erhalten werden [3, 11].

Die Inzidenz von primdren pelvinen und para-
aortalen Lymphknotenmetastasen ist beim LMS
niedrig. Sind die Lymphknoten - hierbei hédufig
bereits intraoperativ auffallig - befallen, liegt
meist auch schon eine hdmatogene Metasta-
sierung vor. Insofern ist eine systematische
pelvine und paraaortale Lymphadenektomie
nicht mit einer verbesserten Prognose verbun-
den und wird im Allgemeinen nicht empfohlen.
Suspekte Lymphknoten sollten dennoch ent-
fernt werden.

Bei ausgedehnten, fortgeschrittenen Befunden
und Symptomatik sollte ebenso der Versuch der
operativen Tumorreduktion erfolgen [11].

Eine adjuvante systemische Therapie ist nicht
generell indiziert, da bislang in keiner randomi-
sierten Studie ein Vorteil im Gesamtiiberleben
nachgewiesen werden konnte. Aus den bisher
vorliegenden Ergebnissen scheinen Patientin-
nen mit Leiomyosarkom, bei denen der Tumor
auf den Uterus begrenzt ist, eventuell von einer
systemischen Therapie nach Operation ohne
Resttumor zu profitieren.

Eine Kombination aus Doxorubicin/Ifosfamid/
Cisplatin hat einen signifikanten positiven Effekt
auf das Drei-Jahres-progressionsfreie Uberleben
(55 Prozent mit folgender Radiotherapie gegen-
liber 41 Prozent in der Kontrollgruppe mit allei-

Symbolik | Konsensusstarke Prozentuale Ubereinstimmung

+++ Starker Konsens Zustimmung von > 95 Prozent der Teilnehmer

st Konsens Zustimmung von > 75 bis 95 Prozent der Teilnehmer
+ Mehrheitliche Zustimmung | Zustimmung von > 50 bis 75 Prozent der Teilnehmer

- ‘ Kein Konsens

Zustimmung von < 50 Prozent der Teilnehmer

Tabelle: Einteilung zur Zustimmung der Konsensusbildung.
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niger Radiotherapie) zu haben, jedoch einherge-
hend mit einer deutlich hoheren Toxizitat [12].

Ahnlich gute Ergebnisse mit jedoch geringerer To-
xizitét ergibt sich fiir eine Kombinations-Chemo-
therapie mit Docetaxel und Gemcitabine gefolgt
von Doxorubicin (3-Jahre PFS 57 Prozent) [13].

Die adjuvante Beckenbestrahlung mit 50,4 Gy
im Stadium | oder Il zeigte [6] zwar eine ver-
besserte lokale Kontrolle fiir das Gesamtkol-
lektiv der unterschiedlichen Sarkomentitaten,
jedoch in der Subgruppe der Patientinnen mit
Leiomyosarkomen (n=99) keinen Effekt auf die
Lokalrezidivrate (20 Prozent mit Strahlenthera-
pie - 24 Prozent ohne Strahlentherapie). Somit
ist eine Strahlentherapie bei Komplettresektion
eines LMS im Stadium I/ll im Allgemeinen nicht
indiziert.

Bei Rezidiven bzw. Metastasen uteriner Leio-
myosarkome scheint die operative Komplettre-
sektion mit einer verbesserten Prognose asso-
ziiert zu sein [14]. Es sollte deshalb bei jedem
Rezidiv bzw. isolierten Metastasen geprift
werden, inwieweit eine Komplettresektion
mdglich und sinnvoll ist. Ein krankheitsfreies
Intervall von mehr als sechs bis zw6lf Monaten
bei Leiomyosarkomen zeigte ein verbessertes
Uberleben nach Metastasenresektion, wohin-
gegen ein verkiirztes erkrankungsfreies Inter-
vall als auch eine inkomplette Resektion mit
einer schlechteren Prognose assoziiert war.

Die Uberlegenheit einer Kombinations- iiber
eine Mono-Chemotherapie in dieser Situation
ist bisher nur fiir die Kombination Docetaxel/
Gemcitabine gezeigt worden [15].

Einige Kombinationen zeigen hohere An-
sprechraten als Mono-Chemotherapien in der
Metastasierung, allerdings einhergehend mit
einer hoheren Toxizitat.

Fiir die Mono-Chemotherapie gibt es nur we-
nige wirksame Substanzen, wie zum Beispiel
Ifosfamid, oder Doxorubicin mit moderaten
Ansprechraten zwischen 15 und 25 Prozent.

Low-grade Endometriale
Stromasarkome (LG-ESS)

Das LG-ESS hat tendenziell eine eher glinstige
Prognose. Die Rate fiir das krankheitsspezifi-
sche Fiinf-Jahres-Uberleben betrigt 80 bis 90
Prozent, fiir das Zehn-Jahres-Uberleben ca. 70
Prozent [16]. Ist der Tumor zum Zeitpunkt der
Diagnose auf den Uterus begrenzt (Stadium 1)
betragen die Raten sogar 100 Prozent bzw. 90
Prozent. In hoheren Stadien fillt die Rate auf
bis zu 40 Prozent.



Die Therapie der Wahl ist die totale Hysterek-
tomie mit Entfernung beider Adnexe (Konsens
++4) [17].

Die endokrine Abhidngigkeit des LG-ESS ist
gut belegt. So zeigt eine retrospektive Analyse
von 153 LG-ESS Patientinnen eine signifikant
erhdhte Rezidivrate bei Belassen der Ovarien
bei pramenopausalen Patientinnen. Sowohl in
dieser Analyse als auch in zwei weiteren Aus-
wertungen der SEER-Datenbank ergab sich
allerdings kein negativer Einfluss auf das Ge-
samtiiberleben. Insofern sollten die Vorteile
eines Ovarerhaltes bei jungen Patientinnen
gegeniiber dem Risiko einer hoheren Rezidiv-
wahrscheinlichkeit sorgfaltig abgewogen und
mit den Patientinnen kritisch diskutiert werden
[18, 19].

Es gibt keine Daten zur onkologischen Sicher-
heit des Einsatzes einer Hormonersatztherapie
nach durchgefiihrter Primadrbehandlung eines
LG-ESS. Von daher sollte aufgrund der Tumor-
biologie von einer solchen Therapie abgeraten
werden.

Ein Lymphknotenbefall scheint keinen Einfluss
auf die Prognose zu haben. Insofern ist von ei-
ner systematischen Lymphadenektomie, als auch
von darauf aufbauenden adjuvanten Therapie-
optionen kein verlingertes Uberleben zu erwar-
ten, sodass die Lymphadenektomie insgesamt
nicht als Standard empfohlen werden kann.

Ob bei fortgeschrittenen Tumoren eine Zytore-
duktion einen Einfluss auf das Uberleben der
Patientinnen hat ist unklar. Die Indikation hier-
zu ergibt sich - gegebenenfalls in palliativer
Intention - aus dem klinischen Beschwerdebild
der Patientin.

Eine postoperative adjuvante endokrine Thera-
pie kann mit der Patientin ab Stadium FIGO IlI
diskutiert werden, obwohl prospektive Studien
dazu fehlen. Die Daten zur adjuvanten The-
rapie sprechen fiir den Einsatz von entweder
Medroxyprogesteronacetat 200 mg/die (in
Deutschland lediglich als 250 mg Dosis erhalt-
lich) bzw. Megestrolacetat 160 mg/die oder al-
ternativ fiir einen Aromatasehemmer (Letrozol
2,5 mg/die, Anastrozol 1 mg/die oder Exemes-
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tan 25 mg/die). Die adjuvante Therapiedauer ist
unzureichend untersucht. Es wird eine Zeitdau-
er von fuinf Jahren diskutiert.

Fiir eine adjuvante Chemotherapie liegen keine
validen Daten vor.

Eine groBe epidemiologische Studie aus den
USA an 3.650 Patientinnen mit Uterussarko-
men ergab sowohl einen signifikant positiven
Einfluss einer adjuvanten Beckenbestrahlung
(+ Brachytherapie) auf das lokoregionir-
rezidivfreie Uberleben im gesamten Kollektiv
[20], als auch in der Subgruppe der Patientin-
nen mit ESS (Endometriales Stromasarkom)
(n=361: nach fiinf Jahren 97 Prozent gegen-
liber 93 Prozent bzw. nach acht Jahren 97
Prozent gegeniiber 87 Prozent). Eine weitere
groBe epidemiologische Studie aus den USA
an insgesamt 1.010 Patientinnen mit ESS
konnte jedoch beziiglich des Gesamtiiberle-
bens keinen signifikanten Benefit einer ad-
juvanten Strahlentherapie nachweisen [16].
Somit scheint beim endometrialen Stromasar-
kom die postoperative Strahlentherapie ledig-
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lich eine méBiggradige weitere Verbesserung
der ohnehin guten lokoregiondren Kontrolle
zu ermdoglichen, was deshalb gegen die mit-
tel- und langfristigen Nebenwirkungen abzu-
wdgen ist.

Bei jedem Rezidiv bzw. Metastasen sollte
iberpriift werden, ob eine Operation mit dem
Ziel der makroskopischen Komplettresekti-
on mdoglich ist. Aufgrund ihres langsamen
Wachstums kdnnen gegebenenfalls auch wie-
derholte Resektionen bei LG-ESS einen Bene-
fit mit sich bringen.

Bei postoperativem Residualtumor, inopera-
blen Rezidiven oder Fernmetastasen von LG-
ESS kann eine Systemtherapie zum Einsatz
kommen. Aufgrund ihrer hohen Expression
von Ostrogen- und Progesteronrezeptoren
kommen hierbei Gestagene zum Einsatz [21,
22]. Es sind Ansprechraten bis 82 Prozent be-
schrieben [21]. Obwohl weniger Daten vorlie-

gen, scheinen alternativ auch Aromatasehem-
mer (Letrozol 2,5 mg/die, Anastrozol 1 mg/die
oder Exemestan 25 mg/die) einen positiven
Effekt zu haben [22].

Eine Chemotherapie sollte nur eingesetzt wer-
den, wenn andere Optionen erschopft sind.

Aufgrund der hdufigen Detektion in fortge-
schrittenen Stadien ist die Prognose mit einem
medianen Gesamtiiberleben von ein bis zwei
Jahren sehr ungtinstig [23].

Die Therapie der Wahl besteht aus einer to-
talen Hysterektomie und einer Adnexexstirpa-
tion beidseitig. Ob die Adnexe in der Prame-
nopause belassen werden kdnnen ist unklar.

Uterine Sarkome sind eine heterogene Gruppe von Malignomen der Uterusmuskulatur bzw. des ute-
rinen Bindegewebes. Sie sind lediglich fiinf bis zehn Prozent aller uterinen Malignome. Bei Fehlen
spezifischer Symptome gilt ein schnell wachsender Uterus in der Postmenopause gegebenenfalls
einhergehend mit einer vaginalen Blutung als suspekt und sollte bei einer Gynako-Onkologischen
Konsultation abgeklart werden.

Bei nachgewiesenem uterinen Sarkom sollte aufgrund des hohen Metastasierungspotenzials vor ei-
ner spezifischen Therapie eine Computertomografie von Thorax und Abdomen erfolgen.

Die Primartherapie beim uterinen Sarkom besteht in der Regel aus einer Operation mit Hysterekto-
mie und Adnexektomie sowie in fortgeschrittenen Stadien dem Versuch einer kompletten Resektion.

Eine potenzielle adjuvante Therapie ist nicht eindeutig etabliert und somit individuell abhdngig vom
histologischen Subtypus, dem Tumorstadium, bzw. von Patientinnen-Faktoren wie zum Beispiel dem
Alter.

Die potenziellen medikamentdsen Optionen wie eine Chemotherapie bzw. eine endokrine Therapie,
oder auch eine Radiotherapie zur Verbesserung der lokalen Kontrolle sollten individuell in einer inter-
disziplindren Tumorkonferenz diskutiert werden.

Im Falle eines Rezidivs von uterinen Sarkomen ist primar immer die Moglichkeit der operativen Kom-
plettresektion zu iiberpriifen. Retrospektive Analysen haben hierfiir eine Verbesserung des Uberle-
bens gezeigt. Ist eine Resektion nicht méglich besteht die Option zur palliativen Chemotherapie. Bei
Rezeptorpositivitat kann beim endometrialen Stromasarkom auch eine endokrine Therapie erwogen
werden.

Eine dezidierte Nachsorge ist nicht eindeutig etabliert. Diese dient vornehmlich zur Sicherung des
Heilerfolgs und der Lebensqualitat.

In der im August 2015 publizierten S2k-Leitlinie fiir uterine Sarkome ist erstmals fiir Deutschland
eine Leitlinie fiir diese Art der uterinen Malignome erstellt worden.
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Zwar sind positive pelvine undfoder para-
aortale Lymphknoten mit einer schlechteren
Prognose assoziiert, allerdings gibt es keinen
Hinweis darauf, dass durch die operative Ent-
fernung und darauf aufbauende adjuvante
Therapieoptionen diese eingeschrinkte Prog-
nose verbessert wird.

Ob bei fortgeschrittenen Tumoren eine Zytore-
duktion einen Einfluss auf das Uberleben der
Patientinnen hat, ist unklar. Eine multizent-
rische retrospektive Analyse konnte jedoch
diesbeziiglich - im Gegensatz zu den LG-ESS -
einen positiven Effekt einer Zytoreduktion auf
das Uberleben nachweisen.

Eine postoperativ adjuvante endokrine Thera-
pie kann in Analogie zum LG-ESS mit der Pati-
entin dann besprochen werden, wenn im Tumor
Estrogen- undfoder Progesteronrezeptoren
nachgewiesen sind, obwohl auch hier prospek-
tive Studien fehlen.

Bei ungiinstiger Prognose dieses histologi-
schen Typs und fehlenden Alternativen in
der adjuvanten Therapie kann die Nutzen-
Risiko-Bewertung bei der Aufklarung der
Patientin fiir den Einsatz von Medroxypro-
gesteronacetat 200 mg/die (in Deutschland
lediglich als 250 mg Dosis erhiltlich) oder
Megestrolacetat 160 mg/die sprechen. Al-
ternativ ist hier ebenso ein Aromatasehem-
mer (Letrozol 2,5 mg/die, Anastrozol 1 mg/
die oder Exemestan 25 mg/die) in Betracht zu
ziehen. Die adjuvante Therapiedauer ist un-
zureichend untersucht.

Fiir eine adjuvante Chemotherapie liegen keine
validen Daten vor, sodass dies individuell be-
sprochen werden sollte.

In einer multizentrischen retrospektiven Ana-
lyse wurden 59 Patientinnen mit endometri-
alen Stromatumoren untersucht, davon n=29
mit undifferenziertem uterinen Sarkom [24].
86 Prozent der Patientinnen erhielten eine ex-
terne Teletherapie des Beckens bzw. 51 Prozent
eine Brachytherapie. Fir die Patientinnen mit
undifferenziertem uterinen Sarkom betrug
nach fiinf Jahren das Gesamtiiberleben 65
Prozent, die lokoregiondre Kontrolle 40 Pro-
zent. Die Beckenbestrahlung war in der Ge-
samtgruppe (endometriales Stromasarkom und
undifferenziertes uterines Sarkom) in multiva-
riater Analyse mit einem signifikant verbesser-
ten Gesamtiiberleben assoziiert. Somit besteht
beim undifferenzierten uterinen Sarkom eine
limitierte Datenlage zur Radiotherapie.

Im Falle einer disseminierten Metastasierung
kann - obwohl nur wenige Daten vorliegen - in
Analogie zum LG-ESS eine endokrine Therapie



mit der Patientin dann besprochen werden,
wenn im Tumor Estrogen- oder Progesteronre-
zeptoren nachgewiesen werden.

Dariiber hinaus besteht die Option einer Che-
motherapie in Analogie zu anderen Weich-
teilsarkomen (zum Beispiel Leiomyosarkom),
wobei die Daten hierfiir insgesamt ebenso li-
mitiert sind.

Nachsorge

Die Nachsorge dient priméar der Sicherung des
Heilerfolges und der Lebensqualitat.

Die tumorspezifisch orientierte Nachsorge der
Patientin mit Spekulumeinstellung, vaginaler
und rektaler Untersuchung und gegebenenfalls
Ultraschall sollte in regelmaBigen Abstidnden
erfolgen.

Ob eine lokale Intervention bei friihzeitig de-
tektiertem uni-lokuldrem Rezidiv zu einer
Verbesserung des Gesamtiiberlebens fiihrt ist
unklar.

Gleichwohl kann eine weiterfiihrende bildge-
bende Diagnostik zur Friiherkennung von Me-
tastasen sinnvoll sein.

Das Literaturverzeichnis kann im Internet
unter www.bayerisches-drzteblatt.de
(Aktuelles Heft) abgerufen werden.

Die Autoren erkldren, dass sie keine finan-
ziellen oder persénlichen Beziehungen zu
Dritten haben, deren Interessen vom Ma-
nuskript positiv oder negativ betroffen sein
kdnnten.
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Titelthema

Anamnese
» 29.September 2011, 46-jahrige Patientin
» Hypermenorrhoe, Unterbauchschmerzen seit zwei Monaten

Sonografie

Uterus myomatosus bis auf Nabelhohe reichend. Das gr63te Myom mit 80 x 88 x 97 mm liegt sub-
serosf/intramural in der Hinter-/Seitenwand rechts mit mehreren zystischen, liquiden Anteilen mit
Verdacht auf Nekrose. Ein weiteres subserdses Fundusmyom ist ca. 3 cm groB. Im linken Unterbauch
lassen sich zwei Raumforderungen (RF) darstellen. RF 1 ist gut abgrenzbar, solide und reichlich per-
fundiert mit Verdacht auf ein gestieltes DD intraligamentdres Myom. RF 2 ist ebenfalls gut abgrenz-
bar, solide mit zentralem zystischen Anteil und ausschlieBlich peripherer Perfusion und ldsst sich
nicht sicher dem Uterus oder dem linken Ovar zuordnen, sonografisch keine Malignitétskriterien.

» Ovar links nicht eingesehen. Ovar rechts unauffallig.

» Keine freie Fliissigkeit im Douglas.

» Nieren beidseitig ohne Stau.

» Kein Aszites.

Operation
4. Oktober 2011 opLSK, totale laparoskopische Hysterektomie, intraabdominelle Morcellierung auf-
grund der GroBe des Uterus (Abbildung 3)

Histologie

Morcellierter Uterus mit einem hochgradig atypischen zellreichen mitotisch aktiven leiomyomatdsen
Tumor. Daneben weitere zellreiche Leiomyome und sekretorisch transformiertes Corpusendometri-
um. Nach WHO muss dieser Tumor als leiomyomatéser Tumor mit unsicherem malignem Potential
eingestuft werden. Der Befund sollte klinisch kontrolliert und nachgesorgt werden.

Operation
13. Mérz 2012 opLSK, Entfernung RF Beckenwand links (Abbildung 4)

Histologie

I: Vernarbtes peritoneales Gewebe mit fokal doppelbrechendem Material mit umgebender
riesenzelliger Fremdkdrperreaktion (klinisch Peritonealauflagerung).

Il: Weichgewebe mit ausgedehnten Infiltraten eines lGberwiegend gering atypischen zellrei-
chen leiomyogenen Tumors mit einer leicht erhéhten Mitoserate (4/10 hochauflésenden
Gesichtsfeld der Sehzahl 25) mit einwachsen eines regionaren Lymphknoten (klin. li. Be-
ckenwand), passend zu einem Low-Grade-Leiomyosarkoms (G1).

Abbildung 1 Abbildung 2

Abbildung 3

Abbildung 4
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