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Anamnese

Die Erstvorstellung des damals 44-jéih-
rigen Patienten erfolgte vor 3 Jahren
mit einer unklaren Raumforderung im
M. gluteus maximus links. Nachdem eine
auswirts durchgefithrte sonographisch
gesteuerte Stanzbiopsie keinen aussage-
kriftigen Befund erbracht hatte, wurde
die Indikation zur primiren Resektion
gestellt. Es erfolgte eine kompartment-
orientierte Resektion des Tumors. Die
histopathologische Untersuchung ergab
die Diagnose eines ca. 7 x 5x 4,3 cm gro-
Ben mafig differenzierten pleomorphen
Sarkoms (Grad 2 gemaf§ FNCLCC), wel-
ches RO-reseziert wurde (pT2a, G2, RO,
Mx). Die Mitoserate betrug 3 Mitosen pro
10 HPF und die immunhistochemische
Untersuchung ergab folgende Ergebnis-
se: Desmin positiv, Aktin positiv, CD56
teils positiv und CDK4 schwach positiv
(S-100, CD34, Pan-Cytokeratin, MDM-2
und EMA negativ) sowie eine niedri-
ge Proliferationsrate (Ki67 von 5%).
Der postoperative Verlauf gestaltete sich
komplikationslos. Bei Vorliegen einer
mafligen Differenzierung wurde die In-
dikation zur adjuvanten Radiotherapie
gestellt, welche im Bereich der linken
Glutealregion mit einer Gesamtdosis von
60 Gy durchgefiihrt wurde. Die weitere
Tumornachsorge mittels Becken-MRT
alle 3-6 Monaten und Thorax-CT al-
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Solitare lokoregionare Metastase
eines undifferenzierten
pleomorphen Sarkoms im

M. quadratus femoris

le 6-12 Monaten ergab keinen Anhalt
fur Lokalrezidiv oder Metastasen. Als
Vorerkrankung ist nur eine essenzielle
Hypertonie bekannt.

Befund und Diagnose

Im Rahmen der Tumornachsorge - 3 Jah-
re nach der initialen Operation - lief§
sich kernspintomographisch eine ver-
déchtige Raumforderung im Bereich des
linken M. quadratus femoris darstellen
(B Abb. 1a, b). Eine Fernmetastasierung
konnte computertomographisch ausge-
schlossen werden. Bei gleicher MRT-
Morphologie wie der Primértumor mit
deutlicher Hyperintensitit in der T2-
und Hypointensitit in der T1-Wich-
tung sowie deutlichem Kontrastmittel-
Enhancement bestand radiologisch der
hochgradige V.a. eine lokoregionire
Metastase des pleomorphen Sarkoms,
sodass nach einer interdisziplindren
Fallbesprechung im Sarkomboard un-
seres zertifizierten Sarkomzentrums fiir
Weichteilsarkome und Knochensarkome
die Indikation zu einer erneuten Kom-
partmentresektion mit intraoperativer
Radiotherapie ohne vorherige Biopsie
gestellt wurde.

Therapie und Verlauf

Der Patient wurde in Bauchlage in
komplikationsloser Intubationsnarkose
operiert. Intraoperativ wurde der N. is-
chiadicus freigelegt und angeschlungen
(8 Abb. 2). Der Tumor wurde mit dem
M. quadratus femoris in toto reseziert.
Anschlieend wurde eine intraoperative
Bestrahlung des Tumorbetts mit insge-
samt 10Gy tiber 35min durchgefiihrt
(B Abb. 3). Die Dauer der Operation
und Bestrahlung betrug 3h und 19 min,
der Blutverlust etwa 100ml. Der in-
tra- und postoperative Verlauf gestaltete
sich komplikationslos und der Patient

Abkiirzungen
D ,Cluster of differentiation”

CDK Cyclin-abhéngige Kinase

EMA Epitheliales Membranantigen

FNCLCC  Fédération Nationale des Centres
de Lutte Contre le Cancer

HE Hamatoxylin-Eosin

HPF ,High-power field”

IORT Intraoperative Radiotherapie

MDM-2  ,Mouse double minute 2 homo-
log"

UPS ,Undifferentiated pleomorphic
sarcoma”
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Abb. 1 A MRT vom Becken mit Kontrastmittel im Rahmen der Nachuntersuchung 3 Jahre nach der Kompartmentresektion
und Feststellung der Erstdiagnose eines undifferenzierten pleomorphen Sarkoms (Grad 2 gemaR FNCLCC). Mit dem Pfeil mar-
kiertist die T2-hyperintense intramuskuldre Raumforderung mit deutlichem Kontrastmittel-Enhancement im linken M. qua-

dratus femoris. a Frontalebene, b Axialebene

Abb. 2 A Praparation des N.ischiadicus (gelb
angeschlungen). Der Patient liegt auf dem
Bauch. Zugang liber der linken Glutealregion
im Bereich der alten Narbe. Rechts im Bild der
Oberschenkel; links im Bild das Becken

konnte in gutem Allgemeinzustand am
4. postoperativen Tag entlassen werden.

Makroskopisch mafd das Weichteil-
resektat 8,5x 6x4cm, bestehend aus
lipomatosen und muskuldren Kompo-
nenten. Die histopathologische Unter-
suchung des Tumorherdes zeigte eine
knotige, spindelzellige Tumorformation
mit unregelmifligen und pleomorphen
Zellkernen (@ Abb. 4). Die Immunbhisto-
chemie fiel wie folgt aus: sm Aktin-positiv,
CD56-positiv, pl16-positiv, S100-negativ,
Desmin-negativ, eine niedrig-mafSige
Proliferationsrate (Ki67-Firbung: <10).
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Abb. 3 A Intraoperative Radiotherapie (IORT).
Der Patient liegt auf dem Bauch. Die Bestrah-
lungssonde ist in situ im Bereich der resezierten
Raumforderung der linken Glutealregion

Der Befund war vereinbar mit einer lo-
koregionire Metastase des vorbekannten
undifferenzierten pleomorphen Sarkoms
(»undifferentiated pleomorphic sarco-
ma“ [UPS]) im M. quadratus femoris.
Die Resektion erfolgte in sano (R0).

Diskussion

Das UPS betrifft vor allem die Weichteile
der Extremititen und das Retroperito-
neum mit einer hoheren Inzidenz beim
minnlichen Geschlecht [10]. Die meis-
ten Rezidive treten innerhalb von 2 Jah-

ren nach der Erstbehandlung auf. Die
lokale Rezidivrate nach Resektion wird
in der Literatur mit 31-35% [3, 5, 10]
angegeben. In unserem Fall trat die lo-
koregionire Metastase 3 Jahre nach der
Erstbehandlung auf.

Zur Sicherung der Diagnose sollte in
der Regel nach entsprechender bildge-
bender Beurteilung eine bioptische Si-
cherung erfolgen. Eine Exzisionsbiopsie
kann fiir <3 cm grof3e oberflachliche Tu-
moren in Betracht gezogen werden [4].

In dem vorgestellten Fall erfolgte
im Rahmen der interdisziplindren Tu-
morboardvorstellung eine Diskussion
der Moglichkeiten einer bioptischen
Sicherung mittels Feinnadelbiopsie ver-
sus primdre Resektion. Aufgrund der
Néhe zum Primirtumor und der kern-
spintomographischen Morphologie der
neu aufgetretenen Raumforderung, wel-
che sich seitens der Tumormatrix und
des Kontrastmittel- Aufnahmeverhaltens
sowie des Wachstumsverhaltens iden-
tisch zum Primértumor darstellte, legte
sich die fachradiologische Beurteilung
beziiglich der Dignitit fest. Es wurde
daher eine vollstindige Resektion der
1,5x 1,5cm messenden lokoregiondren
Metastase beschlossen und auf eine vor-
herige bioptische Sicherung verzichtet.

Die chirurgische Resektion einer ein-
zelnen Weichteilmetastaseim Bereich der
Extremitdten in toto ist die Therapie der
Wahl. Unser Patient unterzog sich daher
einer operativen Resektion.



Zusammenfassung - Abstract

Bei primiren hochgradigen (G2-3)
Weichteilsarkomen > 5 cm stellt die voll-
stindige Tumorresektion und die adju-
vante Strahlentherapie (pra- oder post-
operativ) die Standardbehandlung dar [2,
13, 17]. Handelt es sich um ein niedrig-
gradiges, tiefes Sarkom grofler als 5cm,
kann eine Strahlentherapie unter Bertick-
sichtigung der Histologie, der anatomi-
schen Lage und der damit verbunde-
nen Nebenwirkungen nach interdiszipli-
nérer Besprechung erfolgen [4]. Zusitz-
lich wird in der Literatur der Nutzen ei-
ner adjuvanten Chemotherapie fiir ei-
ne Verldngerung des tumorfreien Inter-
valls (Auftreten von Fernmetastasen und
Lokalrezidiven) bei Hochrisikopatienten
(hochgradiger, tief gelegener Tumor und
grofler als 5cm) diskutiert [6, 16]. Ei-
ne Metaanalyse bestitigte die margina-
le Wirksamkeit der Chemotherapie bei
lokalisierten resektablen Weichteilsarko-
men und fand einen Nutzen in Bezug
auf das rezidivireie Uberleben und das
Gesamtiiberleben [11]. In den aktuellen
Leitlinien stellt die adjuvante Chemothe-
rapie allerdings keine Standardbehand-
lung dar und sollte nur als Therapieop-
tion fiir einzelne Hochrisikopatienten in
Betracht gezogen werden [4]. Eine neo-
adjuvante Chemotherapie mit Anthra-
zyklinen plus Ifosfamid fiir mindestens
3 Zyklen wird ebenso als eine Therapie-
option fiir einzelne Hochrisikopatienten
beschrieben [4].

Die etablierte intraoperative Strahlen-
therapie (IORT) wird in der Regel in
einer Dosis von 10-15Gy wihrend der
Operation mit Elektronen [7] oder als
hochdosierte intraoperative Brachythe-
rapie verabreicht [1]. In unserem Fall
wurde die IORT tiiber 35min mit einer
Gesamtdosis von 10Gy appliziert. Die
IORT eignet sich im Rezidivfall nach vor-
ausgegangener Bestrahlungals Adjuvanz,
da vorbestrahlte Haut- und andere Ge-
webestrukturen geschont werden kon-
nen. Sie ist besonders vorteilhaft bei re-
troperitonealen und pelvinen Sarkomen,
dennoch schrinken die Toleranzen des
umgebenden Normalgewebes die Dosis
ein, die lokal appliziert werden kann. Es
bleibt jedoch eine wirksame Strategie,
dastrahlenempfindliches Normalgewebe
ausdem Bestrahlungsfeld herausgehalten
werden kann. Wenn Normalgewebe wie
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Zusammenfassung

Das undifferenzierte pleomorphe Sarkom
(,undifferentiated pleomorphic sarcoma”
[UPS]) gehort zur Gruppe der Weich-
teilsarkome und macht fast 10 % aller
Weichteilsarkome aus. Der Fall eines 49-
jahrigen Patienten wird vorgestellt, bei dem
die kompartmentorientierte Resektion eines
primaren UPS im linken Musculus gluteus
maximus mit adjuvanter Radiotherapie

(60 Gy) durchgefiihrt wurde. Im Rahmen
der Tumornachsorge (3 Jahre spéter) wurde
eine lokoregiondre Metastase an einer
ungewdhnlichen Lokalisation im M. qua-
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Solitdre lokoregiondre Metastase eines undifferenzierten
pleomorphen Sarkoms im M. quadratus femoris

dratus femoris festgestellt, welche mittels
einer In-toto-Resektion mit intraoperativer
Radiotherapie (10 Gy) behandelt wurde. Der
intra- und postoperative Verlauf gestalten
sich komplikationslos ohne neurologische
Defizite. Im Rahmen der Nachtuntersuchung
6 Monate postoperativ war der Patient tumor-
und beschwerdefrei.

Schliisselworter

Weichgewebeneoplasie - Bestrahlung - Strah-
lentherapie, adjuvante - Muskelneoplasie -
Onkologische Chirurgie

Abstract

The undifferentiated pleomorphic sarcoma
(UPS) is a part of the soft tissue sarcoma group
and represents almost 10% of all soft tissue
sarcomas. The case of a 49-year-old patientis
presented who was diagnosed with a primary
UPS in the left gluteus maximus muscle,
which was treated with compartmental
resection with adjuvant radiotherapy (60 Gy).
During tumor follow-up (3 years later)

a locoregional metastasis at an unusual
location in the quadratus femoris muscle
was detected, which was treated by in toto

Solitary locoregional metastasis of an undifferentiated
pleomorphic sarcoma in the M. quadratus femoris

resection with intraoperative radiotherapy
(10 Gy). The intra and postoperative outcome
was without complications and without
neurological deficits. In the last follow-up, 6
months postoperatively, the patient was free
of tumors and symptoms.

Keywords

Soft tissue neoplasms - Radiation - Radiothe-
rapy, adjuvant - Muscle neoplasms - Surgical
oncology

Nerven, innere Organe oder Harnleiter
dem Tumor anhaften und nicht aus dem
Bestrahlungsfeld gehalten werden kon-
nen, kann die IORT eine Verletzung die-
ser Strukturen verursachen. In solchen
Fillen wird die Strahlendosis reduziert.
Die Neuropathie ist die Hauptkompli-
kation, iiber die bei der IORT berichtet
wird, und tritt bei etwa 10% der Pati-
enten auf. Bei Patienten mit retroperito-
nealen und pelvinen Sarkomen, die mit
aggressiver Chirurgie, externer Bestrah-
lung und IORT behandelt wurden, wur-
den auch Fisteln und Ureterverletzungen
beobachtet [7, 12]. Unser Patient hat-
te postoperativ keine Beschwerden oder
neurologische Defizite. Die Nachunter-
suchung mittels MRT vom Becken 6 Mo-

naten postoperativ ergab keinen Anhalt
fiir Lokalrezidiv oder Metastasen.

In der Literatur wurden verschiedene
Lokalisationen des UPS wie z.B. pulmo-
nal [14],im Pankreas [9], am Herzen [15]
und in der Harnblase [8] beschrieben. Ei-
ne solitire lokoregionire Metastase des
UPS im M. quadratus femoris, wie in
dem vorgestellten Fall, stellt eine Beson-
derheit dar und wird zum ersten Mal
beschrieben.

Fazit fiir die Praxis

== Die regelmaBigen klinischen und
radiologischen Verlaufskontrollen
sind unabdingbar nach Erstdiagnose
eines undifferenzierten pleomorphen
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Sarkoms unabhéngig von der Art der
Erstbehandlung.

== Die Therapie solcher Erkrankungen
erfordert immer eine interdiszipli-
ndre Zusammenarbeit erfahrener
Fachdisziplinen in spezialisierten
zertifizierten Sarkomzentren, um die
bestmaglichen Ergebnisse fiir den
Patienten mit dem entsprechenden
Outcome zu erzielen.

== Trotz der unmittelbaren Nahe des
N. ischiadicus zum Tumor im M. qua-
dratus femoris konnte die intraope-
rative Radiotherapie ohne jegliche
neurologischen Defizite erfolgen.
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Abb. 4 <« Histopa-
thologische Schnit-
te vom Resektat.
Hamatoxylin-Eo-
sin(HE)-Farbung.
DieBilderaund b
zeigen die spindel-
formige Tumorzel-
lenformation mit
unregelmaBigen
Kernen ohne HE-
morphologisch si-
cherfassbare Diffe-
renzierung

dien gelten die jeweils dort angegebenen ethischen
Richtlinien. Fiir Bildmaterial oder anderweitige An-
gaben innerhalb des Manuskripts, tiber die Patienten
zuidentifizieren sind, liegt von ihnen und/oderihren
gesetzlichen Vertretern eine schriftliche Einwilligung
vor.

Open Access. Dieser Artikel wird unter der Creative
Commons Namensnennung 4.0 International Lizenz
veroffentlicht, welche die Nutzung, Vervielfaltigung,
Bearbeitung, Verbreitung und Wiedergabe in jegli-
chem Medium und Format erlaubt, sofern Sie den/die
urspriinglichen Autor(en) und die Quelle ordnungsge-
maB nennen, einen Link zur Creative Commons Lizenz
beifiigen und angeben, ob Anderungen vorgenom-
men wurden.

Die in diesem Artikel enthaltenen Bilder und sonstiges
Drittmaterial unterliegen ebenfalls der genannten
Creative Commons Lizenz, sofern sich aus der Abbil-
dungslegende nichts anderes ergibt. Sofern das be-
treffende Material nicht unter der genannten Creative
Commons Lizenz steht und die betreffende Handlung
nichtnach gesetzlichen Vorschriften erlaubt ist, ist fiir
die oben aufgefiihrten Weiterverwendungen des Ma-
terials die Einwilligung des jeweiligen Rechteinhabers
einzuholen.

Weitere Details zur Lizenz entnehmen Sie bitte der
Lizenzinformation auf http://creativecommons.org/
licenses/by/4.0/deed.de.

Literatur

1. Alektiar KM, Hu K, Anderson L et al (2000) High-
dose-rate intraoperative radiation therapy (HDR-
IORT) for retroperitoneal sarcomas. Int J Radiat
Oncol Biol Phys47:157-163

. Beane JD, Yang JC, White D et al (2014) Efficacy of
adjuvantradiation therapy in the treatment of soft
tissue sarcoma of the extremity: 20-year follow-up
of arandomized prospective trial. Ann Surg Oncol
21:2484-2489

3. Belal A, Kandil A, Allam A et al (2002) Malignant

fibrous histiocytoma: a retrospective study of
109 cases.Am JClin Oncol 25:16-22

N

4. CasaliPG,AbecassisN,AroHTetal (2018) Softtissue
and visceral sarcomas: ESMO-EURACAN Clinical
Practice Guidelines for diagnosis, treatment and
follow-up. Ann Oncol 29:iv268-iv269

. Fletcher CD, Gustafson P, Rydholm A et al (2001)

Clinicopathologic re-evaluation of 100 malignant

fibrous histiocytomas: prognostic relevance of

subclassification.J Clin Oncol 19:3045-3050

Frustaci S, Gherlinzoni F, De Paoli A et al (2001)

Adjuvant chemotherapy for adult soft tissue

sarcomas of the extremities and girdles: results

of the Italian randomized cooperative trial. J Clin

Oncol 19:1238-1247

. Gieschen HL, Spiro 1J, Suit HD et al (2001)
Long-term results of intraoperative electron
beam radiotherapy for primary and recurrent
retroperitoneal soft tissue sarcoma. Int J Radiat
Oncol Biol Phys 50:127-131

. Mylarappa P, Prathvi TJ et al (2013) Pleomorphic

undifferentiated sarcoma of urinary bladder with

calcified pulmonary metastasis: a rare entity.

IndianJUrol 29:253-256

Ohsawa M, Mikuriya Y, Ohta K et al (2020)

Rare pancreatic metastasis of undifferentiated

pleomorphic sarcoma originating from the pelvis:
acasereport.IntJSurg Case Rep 68:140-144
10. Ozkurt B, Basarir K, Yildiz YH et al (2016) Primary
malignant fibrous histiocytoma of long bones:
long-term follow-up. Eklem Hastalik Cerrahisi
27:94-99

11. Pervaiz N, Colterjohn N, Farrokhyar F et al
(2008) A systematic meta-analysis of randomized
controlled trials of adjuvant chemotherapy for
localized resectable soft-tissue sarcoma. Cancer
113:573-581

12. Petersen IA, Haddock MG, Donohue JH et al (2002)
Use of intraoperative electron beam radiotherapy
in the management of retroperitoneal soft tissue
sarcomas. IntJ Radiat Oncol Biol Phys 52:469-475

13. PistersPW,Harrison LB, Leung DHetal (1996) Long-
term results of a prospective randomized trial of
adjuvant brachytherapy in soft tissue sarcoma.
JClinOncol 14:859-868

14. Qorbani A, Nelson SD (2019) Primary pulmonary
undifferentiated pleomorphic sarcoma (PPUPS).
Autops CaseRep9:€2019110

15. Wilson TG, Jenkins P, Hoschtitzky A et al (2016) An
extremely rare case of a high-grade pleomorphic
cardiac sarcoma and likely cerebral metastasis in
ayoung patient. Ecancermedicalscience 10:664

16. Woll PJ, Reichardt P, Le Cesne A et al (2012)
Adjuvant chemotherapy with doxorubicin, ifos-
famide, and lenograstim for resected soft-tissue
sarcoma (EORTC62931):a multicentre randomised
controlledtrial. Lancet Oncol 13:1045-1054

17. Yang JC, Chang AE, Baker AR et al (1998)
Randomized prospective study of the benefit of
adjuvant radiation therapy in the treatment of
soft tissue sarcomas of the extremity. J Clin Oncol
16:197-203

w

o

~

oo

b


http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/deed.de
http://creativecommons.org/licenses/by/4.0/deed.de

	Solitäre lokoregionäre Metastase eines undifferenzierten pleomorphen Sarkoms im M. quadratus femoris
	Zusammenfassung
	Abstract
	Anamnese
	Befund und Diagnose
	Therapie und Verlauf
	Diskussion
	Fazit für die Praxis
	Literatur


