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11.1  Einleitung

Die thorakalen Sarkome machen 6-7% aller Sarkome aus
(Walsh et al. 2001). Sie sind gemessen an der Zahl der tho-
rakalen Karzinome selten und erfordern daher eine hohe
Aufmerksamkeit des onkologischen Thoraxchirurgen, um
eine addquate Diagnostik und radikale Therapie zu ge-
wihrleisten.

0 Cave!

= Insbesondere bei unter 60-Jdhrigen, Nierau-
chern und bei ungewdéhnlicher radiologischer
Prasentation (glatte Begrenzung, inhomogene
Dichte, ungewdhnliche Tumorausbreitung) ist
die Moglichkeit eines Sarkoms zu bedenken.

== Nach thorakaler Radiotherapie (Morbus Hodg-
kin, Mammakarzinom; Kirova et al. 2005,
Menu-Branthomme et al. 2004) und bei Neu-
rofibromatose ist das Risiko fiir thorakale Sar-
kome erhoht.

Fir die Darstellung der Therapie thorakaler Sarkome wer-
den die Tumoren nach Lokalisation in drei Gruppen ein-
geteilt:
Sarkome der Brustwand (» Abschn. 11.2)
Intrathorakale Sarkome mit Beteiligung von Lunge,
Mediastinum, Pleura und Zwerchfell (» Abschn. 11.3)
Sarkome des Herzens und der grofien Gefifle (» Ab-
schn.11.4)

Die Diagnostik sowie der therapeutische Zugang sind je-
weils der besonderen Situation anzupassen. Die Mesothe-
liome der Pleura gehoren zwar zu den malignen mesenchy-
malen Tumoren des Thorax. Als eigenstdndige Erkrankung
mit einer umfassenden Diagnostik und multimodalen
Therapie werden sie hier aber nicht dargestellt.

11.2 Weichgewebetumoren
der Thoraxwand

11.2.1 Symptomatik und Diagnostik

Die Patienten klagen in erster Linie {iber thorakale Schmer-
zen durch Infiltration der Interkostalnerven. Erst an zwei-
ter Stelle steht eine tast- oder sichtbare Raumforderung.
Klinisch schwer zu erfassen sind die Tumoren der oberen
Thoraxapertur, da der Schultergiirtel diese Tumoren ver-
deckt. Bei einem Teil der Flle liegen bewegungsabhingige
Schmerzen bzw. eine Bewegungseinschriankung der Schul-
ter vor. Dies fithrt zu einer langen Latenz (im Mittel
241 Tage) zwischen den ersten Beschwerden des Patienten
und der endgiiltigen Diagnose (Walsh et al. 2001).
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0 Cave!

Thorakale Schmerzen oder Bewegungseinschran-
kung der Schulter konnen auf einen Brustwand-
tumor hinweisen. Bei langer als 4 Wochen persis-
tierenden Schmerzen und nach Ausschluss der
iblichen Differenzialdiagnosen ist ein Thorax-CT
indiziert.

Das Thorax-CT mit Kontrastmittel und dreidimensionaler
Rekonstruktion erlaubt eine gute anatomische Darstellung
der Brustwand und der Ausdehnung des Tumors. Fiir Tu-
moren der oberen Thoraxapertur mit Beteiligung der sub-
klavikuldren und axilldren Nerven und Gefifle kann ein
MRT weitere Informationen fiir die Planung der Resektion
erbringen. Die Tumoren entwickeln sich aus dem Weich-
gewebe der Brustwand. Histologisch entsprechen sie dem
Verteilungsmuster der Sarkome der Extremitéten.

Differenzialdiagnostisch sind folgende Tumoren zu
beriicksichtigen (Warzelhan et al. 2001):

Peripheres Bronchialkarzinom

Weichgewebesarkom

Sarkom der Knochen

Metastase eines anderweitigen Tumors

Lokoregionires Mammakarzinomrezidiv

Eine histologische Sicherung ist anzustreben, wenn ein
multimodales Konzept geplant wird. Dies gilt fiir Bronchi-
alkarzinome, Metastasen und Mammakarzinome. Bei iso-
lierten, gut resektablen Tumoren ist in fast allen Fillen die
primire, vollstindige Resektion indiziert. Eine Ultraschall-
oder CT-gestiitzte Stanzbiopsie liefert in der Regel eine
weiterfithrende Histologie.

0 Cave!

Eine offene oder Exzisionsbiopsie sollte nur
durch erfahrene Chirurgen erfolgen, um eine
Kontamination der Brustwand oder des Pleura-
raumes zu vermeiden.

Der héufigste Tumor der Rippen ist das Chondrosarkom;
es ldsst sich in der Regel durch Verkalkungen und seine
parasternale Lage gut identifizieren. Die Therapie stimmt
mit der bei Weichteilsarkomen tiberein.

11.2.2 Chirurgische Therapie

Resektionsplanung

© Ziel der Operation ist die vollstandige Resektion
des Tumors in einer Operation. Durch die enge
Beziehung von Haut, Muskulatur und Knochen
(Rippen und Sternum) ist haufig eine Vollwand-
resektion notwendig.
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Diese schrinkt durch eine Schrumpfung des Thorax nach
Resektion sowie durch eine eventuell auftretende Instabi-
litat der Brustwand die Lungenfunktion ein. Folge ist eine
restriktive Ventilationsstérung, die sich aber bei fehlender
Vorerkrankung der Lunge gut kompensieren lasst. Daher
ist vor der Operation eine Ganzkorperplethysmografie
durchzufithren und das Ergebnis bei der Indikation zu be-
riicksichtigen.

Bei der Vollwandresektion muss der Bereich der Haut
und Unterhaut, der dem Tumor anliegt oder nach Biopsie
kontaminiert wurde, mit exzidiert werden. Es gibt keine
nachvollziehbaren Vorgaben fiir den Abstand zwischen
Tumor und Resektionsrand. Durch Palpation wird die
Ausdehnung des Tumors in der Regel unterschitzt. Die
Resektionsgrenzen werden deshalb anhand des CT-Tho-
rax anatomisch festgelegt (8 Abb. 11.1):

In kraniokaudaler Ausdehnung dienen hierzu die Rip-

pen; mindestens eine Rippe wird tiber den Tumorrand

hinaus reseziert.

In dorsoventraler Ausdehnung orientiert man sich an

den sagittalen Linien wie parasternaler oder vorderer

und hinterer Axillarlinie.

Es wird empfohlen, niedrig maligne Tumoren mit einem
Minimalabstand > 2 cm und hochmaligne Tumoren mit
>4 cm Abstand zu resezieren. Dieser Regel sind aber ana-
tomische Grenzen gesetzt.

Der entstehende ausgedehnte Vollwanddefekt der
Brustwand muss je nach Defektgréfie mit Kunststoff und/
oder Muskulatur und Haut gedeckt werden.

[ praxistiop |

Es ist sinnvoll, bereits im Stadium der Planung mit
einer Abteilung fir plastische Chirurgie eng zu koope-
rieren. Dies erlaubt, die Resektionsgrenzen zu erwei-
tern im Sinne der radikalen Resektion, ohne dass der
resezierende Thoraxchirurg vom Problem der plasti-
schen Deckung belastet wird.

Resektion und Rekonstruktion

Die Resektion beginnt mit der Umschneidung der Haut
und Unterhaut im Bereich der Biopsie bzw. der Infiltration.
Die Inzision wird senkrecht in die Tiefe vorangetrieben mit
Durchtrennung der Muskulatur sowie der Rippen. Es
entsteht ein zirkuldres bis quadratisches Vollwandresektat
(B Abb. 11.2a).

Fir die Rekonstruktion werden Kunststoffnetze auf
den knochernen Thorax aufgeniht. Verschiedene Netze
sind verfiigbar. Nichtresorbierbares, monofilamentes Ma-
terial wie Polypropylen, das mit gleichwertigem Faden
eingendht wird, ist besonders geeignet (8 Abb. 11.2b).

115

O Abb. 11.1a, b Sarkom der Brustwand parasternal rechts. Brust-
wandresektion mit Rippen, Sternum und Perikard. Resektionsgren-
zen in horizontaler (a) und vertikaler Ebene (b)

Hierfiir sprechen die gute Gewebeinkorporation, die Se-
kretdrainage tiber die vor dem Verschluss eingelegte Tho-
raxdrainage sowie die Infektionstauglichkeit. Letzere spielt
insofern eine Rolle, da nach einer Brustwandresektion in
Kombination mit einer Lungenresektion eine Parenchym-
fistel von mehr als 7 Tagen Dauer auftreten kann. Diese
begiinstigt eine Infektion des Pleuraraumes und damit des
Kunststoffnetzes.

Es folgt die Deckung des Weichgewebedefekts mit
Muskulatur und Haut je nach Lage und Ausdehnung des
Defekts. Bei Resektionen unter dem Schultergiirtel oder
Resektionsflichen mit einem Durchmesser <5 cm ldsst
sich der Defekt in der Regel mit Gewebe aus der Umgebung
verschlieflen. In 50-80% der Fille ist ein gestielter Muskel-
oder Hautmuskellappen notwendig (8 Abb. 11.2c).

11
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B Abb. 11.2a-c¢ Desmoid retromamillar rechts, vor und nach
Vollwandexzision (a); Deckung mit Polypropylennetz (b) und mit
M. latissimus dorsi (c)

B Abb. 11.3 Zugang zur |.-lIl. Rippe von ventral mit Resektion des
Schlisselbeins

Die wichtigsten Muskel- bzw. Hautmuskellappen

(» Abschn. 8.2.5 u. 8.2.6) sind (Arnold u. Pairolero 1996,

Skoracki u. Chang 2006, Weyant et al. 2006, Wouters et al.

2008):

== M. pectoralis, gestielt parasternal oder infraklavikuldr:
Ventrale Brustwand, kranialer Anteil

== M. latissimus dorsi, gestielt axilldr: Ventrale und late-
rale Brustwand, kranialer bis kaudaler Anteil

== M. rectus abdominis, gestielt A. epigastrica superior:
Ventrale Brustwand

== Die Verwendung von rigiden Materialien wie Metall-
staben oder Methylmethacrylat wird regelmaflig be-
schrieben. Die verwendeten Materialien sollen bei aus-
dehnten Resektionen die Brustwand zusitzlich stabili-
sieren und die paradoxe Atmung reduzieren. Angeblich
steigert dies die postoperative Lungenfunktion und
senkt die Komplikationsrate (Weyant et al. 2006). Die-
ser Effekt ist jedoch nicht belegt.

0 Cave!

== Alle rigiden Materialien neigen durch die stan-
dige Atembewegung zu Ermiidungsbriichen
und Wanderung der Fragmente.

Besonders schwierig kann der Zugang zu Tumoren auf
dem Niveau der Rippen I-lll sein: Von ventral behindert
das Schliisselbein den Zugang, von dorsal das Schulterblatt
mit dem M. trapezius und den Mm. rhomboidei. Von
ventral gelingt eine gute Exposition durch eine Tirfliigel-
inzision mit Resektion des Schliisselbeins (B Abb. 11.3).

Fiir den dorsalen Zugang eignet sich die posterolate-
rale Thorakotomie nach Paulson: Nach Durchtrennung
der Muskulatur zwischen Schulterblatt und Wirbelsdule
kann das Schulterblatt nach lateral von der Brustwand ab-
hoben und die dorsale Brustwand bis zur 1. Rippe darge-
stellt werden (8 Abb. 11.4).

Die teilweise oder vollstindige Resektion des Brust-
beins ist in @ Abb. 11.2a exemplarisch dargestellt. Zur De-
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11.3 - Weichgewebetumoren der Lunge, des Mediastinums, der Pleura und des Zwerchfells

Y —

B Abb. 11.4 Zugang nach Paulson von dorsal, das Schulterblatt an-
gehoben mit Blick auf die obere Thoraxapertur

ckung eignet sich der M. pectoralis beidseits, der jeweils
parasternal, infraklavikuldar und am Humeruskopf abge-
setzt und in der Medianlinie adaptiert wird. Die Versor-
gung erfolgt iiber das thorakoakromiale Gefif3-Nerven-
Biindel.

Komplikationen und Prognose

Die Letalitét nach Eingriffen an der Brustwand ohne Lun-
genresektion ist mit 0-3% gering. Pulmonale Komplikati-
onen mit Sekretverhalt, Pneumonien und Atempumpen-
versagen stellen die hdufigsten Komplikationen (insgesamt
25%) dar. Sie werden gefolgt von Komplikationen im Be-
reich der Brustwandrekonstruktion in Form von Blutungen
und Wundheilungsstérungen wie Nekrosen und Infek-
tionen (Arnold u. Pairolero 1995, Weyant et al. 2006,
Wouters et al. 2008).

Eine vollstindige (RO-)Resektion der Sarkome gelingt in
60-80%. In Fillen mit lokoregionéren Rezidiven liegt die
radikale Resektionsquote niedriger, obwohl das Ausmafd der
Resektion zunimmt. Die Prognose wird im Wesentlichen
von der Radikalitit und der Histologie bestimmt. Nach
nichtradikaler Resektion liegt die Rezidivrate bei 90%.

Chondrosarkome der Rippen sind als hiufigste Kno-
chentumoren in der Regel niedrig maligne, rezidivieren
nach radikaler Resektion selten und weisen damit eine gute
Prognose auf. Niedrig maligne Sarkome und Desmoide
neigen zu lokoregioniren Rezidiven mit einem Gesamt-
iiberleben > 80% nach 5 Jahren. Bei hochmalignen Sarko-
men wird eine 5-Jahres-Uberlebensrate von 30-50% be-
richtet. Lokoregiondre Rezidive lassen sich erfolgreich re-
sezieren, auch wenn die Rezidivrate erhoht ist (Abbas et al.
2004, Walsh et al. 2001, Wouters et al 2008). Beziiglich des
Einsatzes der Radio- und Chemotherapie verweisen wir
auf die Buchsektionen IV und V, da eigenstindige Daten
fiir die thorakalen Weichteilsarkome nicht vorliegen.

11.3 Weichgewebetumoren der Lunge,
des Mediastinums,
der Pleura und des Zwerchfells

11.3.1 Symptomatik und Diagnostik

Patienten mit intrathorakalen Sarkomen weisen die glei-
chen Symptome auf wie Patienten mit malignen epitheli-
alen Tumoren: Husten, Dyspnoe, Schmerzen, Leistungs-
und Appetitverlust.

Die Diagnostik umfasst ein Thorax-CT mit Kontrast-
mittel (8 Abb. 11.5a), eine Bronchoskopie sowie eine diffe-
renzierte Lungenfunktion. Zur Darstellung bestimmter
Strukturen wie Zwerchfell/Leber oder Herzvorhof / zen-
traler Pulmonalarterie bedarf es spezieller Untersuchungen
wie MRT oder Angiografie.

o Cave!

Auch die radiologische Darstellung unterschei-
det Sarkome nicht von Karzinomen.

B Abb. 11.5a, b Sarkom der rechten Lunge: CT-Thorax (a); Operati-
onspréaparat (b)
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Die Tumoren neigen zu ungehindertem Wachstum tiber
die Organgrenzen hinaus. Gleichzeitig lasst sich selbst am
Resektionspraparat nicht immer sicher nachvollziehen,
von welchem Organ der Tumor ausging. Durch dieses Ver-
halten ist mit erweiterten Resektionen folgender anato-
mischer Strukturen zu rechnen:

Brustwand

Zwerchfell

Perikard

intraperikardiale Anteile der herznahen Gefif3e

o Eine histologische Sicherung ist bei gro3eren or-
ganiiberschreitenden Tumoren anzustreben, da
fiir das Lungenkarzinom neoadjuvante Konzepte
etabliert sind.

0 Cave!

Bei der histopathologischen Begutachtung intra-
thorakaler Sarkomen sind sarkomatoide Karzi-
nome aus der Gruppe der nichtkleinzelligen Lun-
genkarzinome sowie Lungenmetastasen ander-
weitiger Sarkome auszuschlieBen.

Intrathorakale Sarkome stellen gemessen an der Zahl der
Bronchialkarzinome Einzelfille dar (< 0,5%). Die publi-
zierten Serien reichen weit zuriick, sodass die beschriebene
Diagnostik und histologische Zuordnung den aktuellen
Maoglichkeiten nicht mehr entspricht. Mit Hilfe moderner
histologischer Methoden lassen sich bei den intrathoraka-
len Sarkomen gehiuft bestimmte Subtypen nachweisen
(Litzky 2008):

Leiomyosarkom (LMS)

Synoviales Sarkom (SS)

Maligner peripherer Nervenscheidentumor (MPNST)

Maligner solitérer fibroser Tumor (SFT)

Pulmonales endotheliales Himangioperizytom

Priméres pulmonales Angiosarkom

Inflammatorischer myofibroblastischer Tumor (MIT)

11.3.2 Chirurgische Therapie

Resektion Die Tumoren werden analog zu den Bronchial-
karzinomen reseziert. Anatomische Resektionen von Lun-
ge, Brustwand, Perikard und Zwerchfell sowie broncho-
und angioplastische Eingriffe konnen notwendig sein.

Komplikationen und Prognose Aufgrund des teilweise
ausgedehnten Tumorwachstums ist mit einer erhdhten
Rate explorativer Thorakotomien (ca. 10%) und nichtra-
dikaler Resektionen (ca. 20%) zu rechnen. Die Kompli-
kationsrate bei Patienten, die nicht geraucht haben bzw.
lungengesund sind, ist bei einer Letalitdt von 0-1% niedrig.
Nach Resektion, eventuell mit postoperativer Radio- und/
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oder Chemotherapie, werden 5-Jahres-Uberlebensraten
von etwa 50% berichtet (Bacha et al. 1999, Janssen et al.
1994, Petrov et al. 2003).

Solitare fibrose Pleuratumoren Sie stellen eine Besonder-
heit dar: Sie entspringen dem subpleuralen Bindegewebe
der Pleura visceralis und wachsen breitbasig oder gestielt
auf der Oberfliche der Lunge. Durch immunhistologische
Untersuchungen kann diese Tumorentitit gut definiert
werden. Es handelt sich meist um Zufallsbefunde. Bei gro-
Bleren Tumoren fallen die Patienten durch einen pleuri-
tischen Schmerz auf. Im CT findet sich ein pleurastidndi-
ger, homogener Tumor.
Gestielte Tumoren lassen sich videothorakoskopisch
durch eine atypische Resektion problemlos entfernen.
Breitbasig wachsende Tumoren erfordern eine Tho-
rakotomie und anatomische Resektion.

Die Prognose wird bestimmt durch die Dignitdt und die
Wachstumsform. Rezidive treten bei malignen sessile Tu-
moren in 60%, bei malignen gestielten Tumoren in 14%,
bei benignen sessilen Tumoren in < 8% und bei benignen
gestielten Tumoren in < 2% der Fille auf (Perrot et al.
2002).

11.4 Primdre maligne Weichgewebe-
tumoren des Herzens
und der groBen Gefifle

11.4.1 Epidemiologie, Klinik und Histologie

0 Primare maligne Neoplasien des Herzens und der
groBlen intrathorakalen GefaBe sind sehr selten.

Drei Viertel aller Tumoren des Herzens und der grofien
Gefifle sind gutartig (Myxom, Rhabdomyom). Die bosar-
tigen Tumoren sind zu 75% primére Sarkome. Aber nur 1%
aller Sarkome betreffen das Herz und die groflen Gefifle
(Mayer et al. 2007). Die Inzidenz der primiren Sarkome
liegt bei 0,0017-0,0028% und verursacht in Nordamerika
nur ca. eine von 5000 Herzoperationen (Reynen 1996).

Primiére Sarkome gibt es in allen Altersgruppen mit
einer Haufung zwischen dem 30. und 50. Lebensjahr. His-
tologisch handelt es sich um (Butany et al. 2005):

Angiosarkome (37%)

Maligne fibrose Histiozytome (MFH; 11-24%)

Leiomyosarkome (8-9%)

Osteosarkome (3-9%)

Undifferenzierte Sarkome (24%)

Die Sarkome des Herzen und der groflen Gefifle werden
aufgeteilt in Sarkome des rechten Herzens, Sarkome des
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11.4 - Primare maligne Weichgewebetumoren des Herzens und der gro3en Gefa3e

linken Herzens und Sarkome der A. pulmonalis. Nur sehr
selten ist die Aorta oder V. cava betroffen (Mayer et al.
2007). Die klinische Darstellung wird durch die Histologie,
anatomische Lokalisation und Grofie bestimmt.
Tumoren im rechten Herz sind héufig Angiosarkome
mit infiltrativem Wachstumsmuster und hoher Metas-
tasierungstendenz. Die himodynamische Relevanz im
rechten Herz ist deutlich geringer als im linken Herz
oder in der A. pulmonalis. Deswegen wird in erster
Linie chemotherapeutisch behandelt und der restliche
Tumor anschlieflend reseziert (Kodali u. Seetharaman
2006).
Im linken Herz (hauptsichlich linker Vorhof) sind es
meistens maligne fibrose Histiozytome mit langsamem
Wachstumsmuster und spiter Metastasierungstendenz
(Reardon et al. 1999). Tumoren im linken Herz prisen-
tieren sich mit akutem Herzversagen durch die Behin-
derung des Blutstroms im linken Herz. Daher ist die
Behandlung primir chirurgisch.
Ein Patient mit einem Sarkom der A. pulmonalis hat
schwere Atemnot, Hustenreiz und manchmal Himop-

tysen.

Die Behandlung ist in allen Fallen die Resektion, wenn eine
RO-Resektion moglich ist. Ansonsten kann bei extrakardi-
alen Sarkomen die Strahlentherapie eine Alternative bieten
(Reardon et al. 2006).

11.4.2 Diagnostik

Die Veranderungen im EKG oder im Rontgen-Thorax sind
haufig (75%), aber unspezifisch. Die Etablierung der trans-
thorakalen und transosophagealen Herzechografie hat die
Diagnosestellung intrakardialer Tumoren erméglicht. Die
Darstellung der Herzklappen und die Beeintrachtigung
der Funktion sind gut zu sehen.

0 Cave!

Haufig wird das maligne Sarkom erst wahrend
oder sogar nach der Operation diagnostiziert!

o == Echografische Kriterien der Malignitat:
- Tumor im Vorhof ohne Kontakt zum Septum
mit breiter Basis
- Multiple Tumoren
- Invasion in die pulmonalen Venen
== Thorax-CT und Angio-MRT sind sehr wichtig
fir die anatomische Darstellung kardialer
Tumoren und die Resektionsplanung.

Die Position der Positronenemissionstomografie (PET) in
der Diagnostellung maligner Tumoren im Herz und in den
grofSen GefifSen ist zurzeit noch unklar, die Methode kann

B Abb. 11.6 Intraoperativer Situs, Sarkom im rechten Vorhof

aber hilfreich sein, um Fernmetastasen zu finden (Putnam
etal. 1991).

11.4.3 Radiotherapie

© Das Myokard ist sehr strahlensensibel, sodass
eine wirksame Bestrahlung von Sarkomen des
Herzens nicht méglich ist.

Eine effektive Strahlendosis von 60-75 Gy ist fiir den Herz-
muskel zu toxisch: Schon nach 40 Gy tritt in 40%
eine signifikante Perikarditis auf (Kodali u. Seetharaman
2006).

11.4.4 Chirurgische Behandlung

Die Einfithrung der Herz-Lungen-Maschine 1953 durch
J. Gibbon erméglichte die chirurgische Resektion primérer
Sarkome der Herzens und der groflen GefifSe. C. L. Cra-
foord fithrte 1954 die erste Resektion eines gutartigen
Herztumors durch.

Sarkome des rechten Herzens

o Das Angiosarkom ist der haufigste maligne
Tumor des rechten Herzens.

In 80% ist der rechte Vorhof durch einen voluminds infil-
trativ wachsenden Tumor bis ins Perikard betroffen. Die
Verteilung m : wist 3 : 1. In der Regel liegt zum Zeitpunkt
der Diagnosestellung schon eine Metastasierung in die
Lunge vor. Oft wird die Diagnose gestellt durch die tho-
rakoskopisch resezierten Lungenmetastasen. Ansonsten
wird transvends eine histologische Gewebeprobe ge-
wonnen.

Ohne Resektion betrigt das 1-Jahres-Uberleben trotz
Chemotherapie < 10%. Sind keine Metastasen vorhanden,
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wird zur Verkleinerung des Tumors eine neoadjuvante
Chemotherapie (Adriamycin und Ifosfamide) empfohlen.
Danach kann mit Hilfe der Herz-Lungen-Maschine eine
komplette Resektion des rechten Vorhofs, wenn nétig
mit der Trikuspidalklappe und bis zu 30% des rechten
Ventrikels, erfolgen. Sollte eine Kaniilierung fiir die Herz-
Lungen-Maschine wegen des Tumors nicht méglich sein,
kann man die Resektion unter tiefer Hypothermie (15-
16°C) und bei Herzstillstand durchfiihren.

Die Rekonstruktion erfolgt mittels bovinem Perikard
oder einer Polytetrafluorethylen-(PTFE-)Membran. Bei
Infiltration der V. cava superior und inferior ist die Resek-
tion und der Ersatz durch eine Gefiflprothese ebenfalls
moglich. Wegen der Aggressivitit der Sarkome wird eine
adjuvante Chemotherapie (Blackmon et al. 2008) emp-
fohlen.

Sarkome des linken Herzens

o Das maligne fibrose Histiozytom (MFH) ist das
primare Sarkom im linken Herz.

Das Wachstumsmuster ist weniger aggressiv und mit einer
spiteren Metastasierungstendenz verbunden. Klinisch
prisentieren sich die Patienten mit einem schweren thera-
pierefraktiren linken Herzversagen. Die Diagnose wird
echografisch gestellt.

0 Cave!

Héaufig wird das maligne fibrose Histiozytom mit
dem Myxom im linken Vorhof verwechselt. Dies
und die Sorge, wichtige Strukturen zu beschadi-
gen, fiihren oft zu inkompletten Resektionen
mit hohem Rezidivrisiko (Rezidiventwicklung in
4-10 Monaten).

Reardon et al. (2006) entwickelten eine Technik der Ex-
vivo-Resektion mit Rekonstruktion des Herzens und Re-
implantation. Die komplette Explantation des Herzens
ermoglicht eine bessere Visualisierung des ganzen Herzens
aus jedem Winkel. Auch hier wird nach der Resektion und
Rekonstruktion eine adjuvante Chemotherapie empfoh-
len. Das neoadjuvante Konzept ist wegen der himodynami-
schen Situation bei Diagnosestellung hier nicht méglich.

Sarkome der A. pulmonalis

Sarkome der A. pulmonalis sind extrem selten und meis-
tens Angiosarkome. Die Patienten haben Husten, Atem-
not, Himoptysen und Thoraxschmerzen. Nicht selten wer-
den diese Symptome mit einer Lungenembolie verwech-
selt. Sarkome der groflen Gefifle sind in der Echografie
nicht gut einsehbar, Thorax-CT und Angio-MRT sind
Standard.

Kapitel 11 - Weichgewebetumoren des Thorax und der Thoraxwand

0 Nur mit einer RO-Resektion im Rahmen einer
Multimodaltherapie sind Langzeitresultate zu
erwarten. In 50% ist eine Pneumonektomie der
betroffenen Seite notwendig.

Die Bestrahlung von Sarkomen der grofien Gefife ist nur
moglich, wenn das Herz nicht im Bestrahlungsfeld liegt.
Die alleinige Chemo- oder Radiotherapie ermdglicht ein
Uberleben von lediglich einigen Wochen. Auch ohne ein-
deutige Datenlage wird trotz radikaler Resektion wegen
des hohen Lokalrezidiv- und Fernmetastasenrisikos eine
adjuvante Chemotherapie in Abhéingigkeit von Grading
und Subtyp (z.B. Doxorubicin und Ifosfamide) empfohlen
(Reardon et al. 2006).

In der Literatur gibt es einzelne Berichte von Herz-
transplantationen mit Langzeitiiberleben (11-33 Monate;
Butany et al. 2005).

11.4.5 Prognose

Ohne Therapie betrigt die mittlere Uberlebenszeit 9-

12 Monate. Eine radikale Resektion der Tumoren ist nur in

< 50% moglich (Putnam et al. 1991). In 30% liegt bereits

eine Metastasierung vor, trotzdem kann eine Resektion

palliativ von Bedeutung sein (Sarjeant et al. 2003). Die pe-

rioperative Letalitit liegt bei 8,3% (Putnam et al. 1991).
Nach radikaler Resektion (R0) mit einem multimoda-
len Konzept sind mittlere Uberlebenszeiten von 17 bis
zu 33 Monaten beschrieben worden. Geringe Patien-
tenzahlen sind die Ursache fiir die unscharfe Angabe.
Nach einer R1-Resektion fillt das Uberleben auf 6-
10 Monate (Putnam et al. 1991; Park et al. 2004; Mayer
et al. 2007; Blackmon et al. 2008; Simpson et al. 2008;
Bakaeen et al. 2009).

Burke et al. (1992) verglichen das 1-Jahres-Uberleben mit
der Anzahl der Mitosen, adjuvanter Therapie, dem Grad
der Tumornekrose und der Tumorlokalisation im Herz:
Nur die ersten beiden Parameter erwiesen sich als fiir das
Uberleben signifikant.

11.4.6 Schlussfolgerung

Sarkome des Herzens und der grofien GeféfSe prisentieren
sich klinisch haufig mit unspezifischer Symptomatik. Des-
halb und aufgrund der Seltenheit dieser Tumoren erfolgt die
Diagnosestellung in vielen Fillen verspétet. Patienten wer-
den oft erst mit fortgeschrittenen Tumorstadien zur chirur-
gischen Intervention vorgestellt, was das Therapieergebnis
stark negativ beeinflusst. Die aggressive chirurgische Inter-
vention ist die einzige Therapie mit Langzeitiiberleben.
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