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Interdisziplinarmultimodale Behandlung einer
jungen Frau mit einem Desmoplastic Small Round
CellTumor (DSRCT), einem sehr seltenen und
aggressiven Tumor des Peritoneums

A. Perathoner', R. Kafka-Ritsch', W. Eisterer?, 0. Bechter?, G. Pall2, M. Zitt!

Zusammenfassung

Beim ,,Desmoplastic Small Round Cell Tumor* (DSRCT) han-
delt es sich um einen seltenen, malignen, peritonealen Weichteil-
tumor, der typischerweise im Kindes- bis jungen Erwach-
senenalter vorkommt. Der meist diffuse grobknotige Befall
des Peritoneums fiihrt je nach Lokalisation und Ausdehnung
der Tumorknoten zu asymptomatischen Zufallsbefunden oder
kompressionsbedingten Beschwerden wie Schmerzen, Obsti-
pation oder Hydronephrose. Ausschlaggebend fiir die Diag-
nose des DSRCT sind spezifische immunhistologische Eigen-
schaften (trilineare Markerexpression) und zytogenetische Ver-
dnderungen (Chromosomentranslokation [11;22] [p13;q12]).
Trotz diverser Therapieoptionen (Chemotherapie, Chirurgie,
Strahlentherapie) weisen Patienten mit DSRCT eine sehr
schlechte Prognose und hohe Rezidivraten auf (durchschnitt-
liche Lebenserwartung 17 bis 25 Monate). Rezente Studien-
daten zeigten eine signifikante Outcome-Verbesserung durch
den Einsatz der hyperthermen intraperitonealen Chemothera-
pie (HIPEC) im Rahmen multimodaler Therapiekonzepte.
Wir présentieren den Fall einer 23-jdhrigen Frau mit einem
DSRCT, der trotz Auftreten von drei Rezidiven durch ein
multimodales Therapiekonzeptes erfolgreich behandelt wer-
den konnte.

Fallbericht

Bei der Patientin handelt es sich um eine 23-jdhrige Frau mit
einem friithzeitigen DSRCT-Rezidiv nach neoadjuvanter Che-
motherapie und primirer Tumorektomie in einem Kranken-
haus der Grundversorgung. Im Mérz 2008 présentiert sich die
Patientin mit unspezifischen Unterbauchschmerzen an der
Abteilung fiir Gynékologie ihres Heimatkrankenhauses, wo
ein ca. 7 cm grof3er zystischer Tumor am rechten Ovar festge-
stellt wird (Abbildung 1). Die Untersuchung der laparosko-
pisch gewonnenen Biopsie ergibt die Diagnose DSRCT. Von
den behandelnden Gynékologen und Onkologen wird inter-
disziplindr die Indikation zur Durchfiihrung einer neoadju-
vanten Chemotherapie nach dem VIDE-Schema (Vincristin,
Ifosfamid, Doxorubicin, Etoposid) gestellt. Nach Absol-
vierung von 2 Chemotherapiezyklen zeigt sich computerto-
mographisch eine stabile Erkrankungssituation ohne Regres-
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sionszeichen, sodass die Chemotherapie nicht fortgefiihrt und
die Operation vorgezogen wird. Im Juli 2008 erfolgt eine me-
diane Laparotomie mit Exstirpation des Tumors im Unter-
bauch und Ovarektomie rechts, wobei die anschlieBende
histopathologische Untersuchung jedoch eine R1-Situation
ergibt. Eine adjuvante Therapie wird nicht indiziert, die
Patientin wird aber regelméfig nachuntersucht.

Die Nachsorgeuntersuchungen verlaufen zunéchst unauffil-
lig; im Mérz 2009 wird aber computertomographisch ein
multilokuldres Rezidiv diagnostiziert, weshalb die Patientin
im Mai 2009 zur Planung des weiteren Procederes an die Uni-
versititsklinik fiir Innere Medizin (Onkologie) iiberwiesen
wird, welche den Fall im interdisziplindren gastrointestinalen
Tumorboard vorstellt. Im Staging-PET-CT finden sich zahl-
reiche, mehrere Zentimeter groSe Tumormassen im Bereich
von Leber, Duodenum, linker Nebenniere und linkem Ovar
(Abbildung 2). Mit der Patientin wird eine Second-Line-Che-
motherapie nach dem CWS-2002-Protokoll (Topotecan,
Carboplatin, Cyclophosphamid) inkl. Stammzellapherese
(9,02 x 10° CD34%/kg Korpergewicht im Anschluss an den
3. Zyklus Chemotherapie) mit anschlieBender operativer Sa-
nierung inkl. HIPEC vereinbart.

Nach 6 Zyklen Chemotherapie zeigt sich beim abschlieen-
den Re-Staging ein gutes Ansprechen mit teilweise regre-
dienten Tumormassen (partielle Remission), sodass die Pa-
tientin im November 2009 wie geplant operiert werden kann.
Die chirurgische Therapie umfasst eine komplette chirurgi-
sche Zytoreduktion mit multiplen Tumorektomien, Unter-
bauchperitonektomie, Omentektomie, partieller Adrenalekto-
mie rechts, Cholezystektomie, Leberkapselteilresektion und
HIPEC (40 mg Doxorubicin + 80 mg Cisplatin, Applikations-
zeit 90 Min.) (Abbildung 3). Das radikale chirurgische Vorge-

Abbildung 1: MRT-Bild des DSRCT im Bereich des rechten Ovars bei Erstdiagnose.
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Abbildung 2: PET-CT-Fusion mit positivem Tumorknoten im Unterbauch (1. Rezidiv)

Abbildung 3: Provisorischer Bauchdeckenverschluss zur Durchfiihrung der HIPEC
mit 2 Inflowdrainagen und 2 Outflowdrainagen.

hen erbringt einen CCR-Score (Completeness of CytoReduc-
tion Score) von 0. Der postoperative Aufenthalt gestaltet sich
komplikationslos, die Patientin kann das Krankenhaus nach 7
Tagen fieber- und entziindungsfrei und in gutem AZ wieder
verlassen und absolviert von nun an regelméfige engmaschi-
ge klinische und bildgebende Verlaufskontrollen. Bereits
beim ersten postoperativen Staging-CT nach 6 Monaten er-
gibt sich der dringende Verdacht auf ein Rezidiv im rechten
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Oberbauch, weshalb im interdisziplindren Tumorboard die
Indikation zur Relaparotomie gestellt wird.

Im Mai 2010 erfolgt eine komplikationslose Tumorektomie
mit paraaortaler Lymphadenektomie und Resektion der links-
lateralen Lebersegmente, wobei histopathologisch eine R1-
Resektion im Bereich der Leber nicht sicher ausgeschlossen
werden kann. Eine adjuvante Chemotherapie wird von der
Patientin nach kurzer Bedenkzeit abgelehnt. Weitere fiinf
Monate spiter werden mit der ndchsten Computertomogra-
phie wieder neu aufgetretene Tumorknoten interaortocaval,
im Leberhilus und an der Milz festgestellt, die im PET eindeu-
tig positiv sind (Abbildung 4). Nach interdisziplindrer Dis-
kussion im Tumorboard wird aufgrund der guten Compliance
der Patientin und des giinstigen Tumorausbreitungsmusters
ein chirurgisches Tumordebulking mit additiver Stammzell-
transplantation in die Wege geleitet. Bei der im Oktober 2010
durchgefiihrten Operation werden sdmtliche Tumorherde ma-
kroskopisch entfernt; erwartungsgemill handelt es sich je-
doch histopathologisch um eine R1-Resektion. Nach Durch-
fiilhrung einer konditionierenden Hochdosischemotherapie
(Busulfan, Melphalan) wird die Patientin im November 2010
einer autologen peripheren Blutstammzelltransplantation
(9,02 x 10° /kg Korpergewicht CD34* Zellen) unterzogen.

Bei allen folgenden Nachsorgeuntersuchungen présentiert
sich die Patientin bis dato rezidivfrei. Im Mai 2012 wird aber
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in der CT nebenbefundlich ein suspekter Rundherd im dufle-
ren oberen Quadranten der linken Brust diagnostiziert. Die
histopathologische Untersuchung der Stanzbiopsie ergibt ein
invasiv duktales Mammakarzinom, weshalb im Juni 2012
eine Tumorektomie mit Wichterlymphknotenbiopsie durch-
gefiihrt werden muss. Aufgrund der histopathologischen Dia-
gnose eines invasiv duktalen Mammakarzinoms im Stadium
pT1b NO (sn) MO LO VO RO mit positivem Ostrogen- und
Progesteronrezeptorstatus (mehr als 80 % der Tumorzellker-
ne positiv) und negativem Her-2/neu-Status wird eine anti-
hormonelle Therapie mit Zoladex und Tamoxifen begonnen
und eine postoperative Radiatio in die Wege geleitet. Zum
gegenwirtigen Zeitpunkt prisentiert sich die Patientin tumor-
frei und in gutem AZ.

Hintergrund

Beim ,,.Desmoplastic Small Round Cell Tumor* (DSRCT)
handelt es sich um einen sehr seltenen, iiberaus aggressiven
peritonealen Tumor, der hauptsédchlich Kinder, Jugendliche
oder junge Erwachsene betrifft. In der Literatur wurden
bisher nur knapp 200 Félle berichtet. Der Tumor scheint von
undifferenziertem Mesothelgewebe ohne Organbezug aus-
zugehen. Uber die Pathogenese des Tumors ist kaum etwas
bekannt. Ebensowenig konnten bis dato krankheitsassozi-
ierte Risikofaktoren festgestellt werden. Die histologische
Erstbeschreibung des DSRCT geht auf das Jahr 1991 zu-
riick. Seither wird der DSRCT in der WHO-Klassifikation
fiir Weichteiltumore als eigene Tumorentitit gefiihrt. Aus-
schlaggebend fiir die Diagnose des DSRCT sind spezifische
immunhistologische Eigenschaften (trilineare Marker-
expression) und eine spezifische Translokation (11;22)
(p13;q12), die das EWS- und WT1-Gen inkludiert [1-4].

Das klinische Bild des DSRCT ist unspezifisch, die Patien-
ten sind sehr lange beschwerdefrei und werden erst im fort-
geschrittenen Tumorstadium bei diffusem Befall des Perito-
neums symptomatisch. Die vorherrschenden Symptome sind
Bauchschmerzen, Vollegefiihl, Zunahme des Bauchumfan-
ges und tastbare abdominelle Resistenzen. Je nach Lokalisa-
tion, Ausmal} und Dynamik der Tumormassen kommt es im
weiteren Verlauf sehr hédufig zu indirekten Symptomen (z.
B. Emesis, Ileus, Hydronephrose) durch Kompression intra-
abdomineller oder retroperitonealer Organe und Strukturen
wie Darm oder Harnleiter.

Typisch fiir den DSRCT ist ein diffuser knotiger Befall des
Peritoneums mit Aszites, sehr dhnlich der Peritonealkar-
zinose eines Adenokarzinoms. Die Tumorgrofie kann von
wenigen Millimetern bis hin zu gut 20 cm grofien Tumor-

3D
Exs 1852
MIP No cut

DFOV 92,1 om

wx
o

600/3
No VDI

8ps 0,0
3,3mm /3,38p

11330351 AW
m=0,00 M=12,12

Abbildung 4: Ganzkorper-PET mit mehreren kleinen Tumorknoten im Oberbauch (3. Re-
zidiv)

knoten variieren. Pridilektionsstellen fiir den DSRCT stel-
len das Omentum maius und das Peritoneum im kleinen Be-
cken zwischen Harnblase und Rektum dar. Metastasen wer-
den am héufigsten in Leber, Lunge, Pleura und Knochen-
mark beschrieben.

Es gibt keine etablierte Stagingklassifikation fiir den
DSRCT. Die Tumorlast wird hdufig mit dem Peritonealkar-
zinose-Index PCI berechnet, allerdings ist der PCI fiir den
DSRCT nicht validiert.

Die optimale Therapie des DSRCT ist unklar: In den letzten
Jahren wurden zwar zahlreiche verschiedene Therapiean-
sétze beschrieben, aufgrund der Seltenheit des Tumors und
der schlechten Vergleichbarkeit der verschiedenen Publika-
tionen gibt es aber nach wie vor keine aussagekriftigen Da-
ten. Die Therapieoptionen gegen den DSRCT reichen von
diversen Chemotherapien (neoadjuvant/adjuvant) mit auto-
loger peripherer Stammzelltransplantation iiber Radiothera-
pie bis hin zu aggressiver zytoreduktiver Chirurgie inkl.
HIPEC. Alle bisherigen Studien haben deutlich gezeigt, dass
ein kurativer Ansatz nur durch eine multimodale Therapie
erreicht werden kann [5]. Die Tripletherapie mit Chemothe-
rapie, Radiotherapie und Chirurgie gilt momentan trotz be-
scheidener Datenlage und fehlender Standards als ,,Therapie
der Wahl““ beim DSRCT.

Trotz zahlreicher verschiedener Therapieansétze mit Chirur-
gie, Chemotherapie und Strahlentherapie weist der DSRCT
wegen aggressiven Tumorwachstums und hohen Rezidiv-
raten nach wie vor insgesamt eine sehr schlechte Prognose
auf: Die durchschnittliche Lebenserwartung nach Diagnose-
stellung betrigt 17 bis 25 Monate. Das mediane 3- bzw. 5-
Jahrestiberleben erreicht laut wissenschaftlichen Beobach-
tungen ca. 29 % bzw. 18 % [6].

TUMORBOARD 2013;2(1) 19
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Radiologie

Die bildgebenden Untersuchungen (Sonographie, CT, MRT)
zeigen ein Peritonealkarzinose-dhnliches Bild mit zahlrei-
chen knotigen Auflagerungen im Abdomen ohne Organ-
bezug, aber hdufig mit Aszites und mesenterialer Lymph-
adenopathie. Computertomographisch prisentieren sich die

Pathologie

Da es bildgebend keine typischen DSRCT-Charakteristika
gibt, kann die Diagnose nur bioptisch (Histologie, Immun-
histochemie, Zytogenetik) gestellt werden. Histopatholo-
gisch besteht der DSRCT aus Nestern von kleinen, runden,
acidophilen, undifferenzierten Zellen, die von desmoplasti-
schem Stroma umgeben sind und dadurch gewisse Ahnlich-
keiten mit anderen Weichteiltumoren wie Mesotheliom, Rhab-
domyosarkom, Neuroblastom, Ewing-Sarkom und Wilms-
Tumor aufweisen. Pathognomonisch ist die immunhisto-
chemische Untersuchung, bei der eine trilineare Koexpres-
sion von epithelialen (z. B. Cytokeratine, EMA), mesen-

Medizinische Onkologie

Beim DSRCT besteht eine gewisse Chemotherapie-Sensiti-
vitit. Die grofiten Fallserien wurden von Kushner et al. im
Jahr 1996 publiziert [8]. Zwolf Patienten wurden mit dem
P6-Protokoll behandelt, welches 7 Zyklen Chemotherapie
mit Cyclophosphamid (4200 mg/qm), Doxorubicin (75 mg/
gm) und Vincristin (HD-CAV), alternierend mit [fosfamid
(9-12 g/qm) sowie Etoposid (500-1000 mg/qm), beinhalte-
te. Alle Patienten sprachen auf diese Therapie an, es wurden
jedoch keine Vollremissionen erreicht. Zwei Patienten star-
ben nach der Chemotherapie. Nach einem Ansprechen wur-
de eine vollstdndige Tumorresektion angestrebt. 9 Patienten
wurden mit lokaler Strahlentherapie und einer myeloabla-
tiven Therapie (Thiotepa 900 mg/qm, Carboplatin 1500 mg/
gm) und anschlieBendem Stammzellsupport behandelt. Das
mediane Uberleben betrug fiir alle Patienten 19 Monate. Die
Toxizitit dieser Substanzen ist jedoch hoch und mit erhebli-
cher Morbiditéit verbunden. Wenn solche aggressiven The-
rapieansitze nicht moglich sind, wurde in einigen Fallserien
eine moderate Aktivitit von Anthrazyklin-basierter Thera-
pie, Trabectidin oder Temsirolimus beschrieben [9-11].

Obwohl fiir den DSRCT bereits zahlreiche Tumormarker
und potenzielle molekulare Angriffspunkte identifiziert
worden sind, gibt es bis dato keine geeigneten ,,ziel-
gerichteten* Therapien.

Strahlentherapie
Uber den Einsatz der Strahlentherapie gibt es beim DSRCT

nur eine bescheidene Datenlage; die Strahlentherapie wird
als perkutane Bestrahlung des gesamten Abdomens mit ca.

20 TUMORBOARD 2013; 2 (1)

Tumorknoten meist hypodens mit zentralen Tumor-
nekrosen. Nuklearmedizinische Untersuchungen (FDG-
PET, PET-CT) sind sehr hilfreich, um kleine, in der konven-
tionellen Bildgebung nicht zuordenbare, stoffwechselaktive
Liasionen als Tumorknoten zu identifizieren.

chymalen (z. B. Vimentin, Desmin) und neuronalen (z. B.
NSE, S-100, CD56) Markern auffillt [2]. Diagnostisch weg-
weisend fiir die Diagnose eines DSRCT ist neben der im-
munhistochemischen Beurteilung auch die zytogenetische
Untersuchung, bei der sich regelhaft die fiir den DSRCT
charakteristische Chromosomentranslokation t(11;22) (p13;
q12) findet. Diese fiihrt zur Fusion von zwei fiir das Ewing-
Sarkom und den Wilms-Tumor tumorspezifischen Genen
mit Uberexpression eines pathologischen Fusionsproteins,
welches als defekter Transkriptionsfaktor nicht mehr
imstande ist, das Tumorwachstum zu supprimieren [7].

Im vorliegenden Fall bestand nach initialer Therapie mit 2
Zyklen VIDE ein refraktidres Zustandsbild. Der Tumor wies
keinerlei Nekrosen auf und besa3 einen hohen Prolifera-
tionsindex, gleichzeitig bestand im 18-FDG-PET eine deut-
liche Aktivitdtsanreicherung. Da zu diesem Zeitpunkt nach
wie vor ein kuratives Konzept verfolgt wurde, starteten wir
eine nicht-kreuzresistente Zweitlinien-Chemotherapie nach
dem CWS-Protokoll 2002 mit alternierenden Chemothera-
pie-Blocken, bestehend aus Topotecan/Carboplatin, Topote-
can/Cyclophosphamid und Carboplatin/Etoposid und ge-
planter Stammzellmobilisierung. Nach 3 Zyklen Chemothe-
rapie konnten ausreichend CD34-positive Zellen (9 x 10%/kg
KG) gesammelt werden. Bereits nach 2 Zyklen Chemothe-
rapie zeigte sich im PET ein metabolisches Ansprechen,
nach 6 Zyklen bestand sowohl im CT, als auch im PET eine
partielle Remission. Nach der erfolgreichen R0O-Resektion
bestand keine Indikation fiir die Durchfiihrung einer adju-
vanten Chemotherapie. Diese wird der Patientin nach dem
2. Rezidiv und fraglicher R1-Resektion angeboten, jedoch
von ihr abgelehnt. Nach einem neuerlichen Rezidiv nur we-
nige Monate spiter wird nach RO-Resektion eine Stamm-
zelltransplantation nach Konditionierung mit Busulfan und
Melphalan als Konsolidierung angeschlossen.

30 Gy durchgefiihrt und kommt ausschlielich in Kombina-
tion mit Chemotherapie und/oder Chirurgie vor.
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Chirurgie

Der grofite Stellenwert in der Therapie des DSRCT kommt
zweifelsohne der Chirurgie zu, die die Vorausetzung fiir ei-
nen kurativen Therapieansatz darstellt. Ziel der chirurgi-
schen Therapie ist die vollstindige radikale Zytoreduktion.
In Kombination mit einer neoadjuvanten Chemotherapie
konnten auf diese Art und Weise die bisher mit Abstand bes-
ten Behandlungsergebnisse erzielt werden (3-Jahresiiber-
leben bis zu 58 %) [12]. Dariiber hinaus spielt die chirurgi-
sche Therapie auch in der palliativen Situation eine sehr
wichtige Rolle zur Symptomkontrolle. Die Tripletherapie
mit Chemotherapie, Radiotherapie und Chirurgie gilt mo-
mentan trotz bescheidener Datenlage und fehlender Stan-
dards als ,,Therapie der Wahl“ beim DSRCT.

Tumorboard Stellungnahme

Bei dem Fall dieser Patientin handelt es sich zweifelsohne
um einen sehr ungewdhnlichen und komplexen onkologi-
schen Casus. Gerade aus diesem Grund aber ist dieser Fall
nicht nur ein exzellentes Beispiel fiir die Sinnhaftigkeit in-
terdisziplindrer Tumorboards, sondern auch besonders ein
Beweis fiir die Bedeutung effizienter interhospital agieren-
der Tumorboards. Die primédre Behandlung der Patientin er-
folgte ndmlich unter der Fiihrung eines interdisziplindren
Tumorboards in einem Krankenhaus der Grundversorgung.
Nach Feststellung des Tumorrezidivs wurde sofort Kontakt
mit der Universititsklinik fiir Innere Medizin (Onkologie)
aufgenommen, welche fortan als Casemanager die Betreu-
ung der Patientin iibernimmt. Im Mai 2009 wird der Fall der
Patientin im interdisziplindren gastrointestinalen Tumor-
board (Chirurgie, Onkologie, Radiologie, Strahlentherapie)
erstmals vorgestellt. Man entscheidet sich, das Rezidiv mit
einer Chemotherapie zu behandeln und bei entsprechendem
Ansprechen eine chirurgische Sanierung inkl. HIPEC in die
Wege zu leiten. In der Tat zeigt sich eine zufriedenstellende
partielle Remission, sodass keine Kontraindikation fiir die
Operation besteht. Fiir die Durchfiihrung einer adjuvanten
Chemotherapie besteht keine Evidenz, weshalb die Patientin
in einem engmaschigen Nachsorgeprogramm weiterbetreut
wird. Erstaunlicherweise kommt es bereits innerhalb eines
halben Jahres zu einem Rezidiv. Da die Tumorknoten klein
sind und keine wichtigen Strukturen infiltrieren, wird die
Indikation zur sofortigen Relaparotomie gestellt. Postopera-
tiv wird der Patientin aufgrund der Aggressivitit des Tumors
und einer fraglichen R1-Resektion eine adjuvante Chemo-
therapie empfohlen. Diese lehnt die Patientin nach kurzer
Bedenkzeit allerdings ab.

Nach Diagnosestellung des dritten Tumorrezidivs nur weni-
ge Monate spiter wird der Patientin wieder eine Chemothe-
rapie angeboten, da eine chirurgische Sanierung nicht mehr
sicher moglich ist. Die Patientin entscheidet sich aber priméir
fiir das Angebot einer neuerlichen Exploration. Entgegen
den prdoperativen Erwartungen gelingt es auch diesmal
wieder, makroskopische Tumorfreiheit zu erzielen. Einen
Monat spéter wird nach Konditionierung mit Bulsulfan und
Melphalan eine autologe Stammzelltransplantation durch-

Vor dem Hintergrund des zunehmend erfolgreicheren Ein-
satzes der hyperthermen intraperitonealen Chemotherapie
(HIPEC) in der Behandlung der Peritonealkarzinose des
Ovarialkarzinoms und Kolonkarzinoms haben sich in den
letzten Jahren auch beim DSRCT verschiedene neuartige
Therapiekonzepte unter Einbindung der HIPEC etabliert
[13]. Aufgabe der HIPEC ist es, nach maximaler chirurgi-
scher Zytoreduktion die verbleibenden mikroskopischen
Tumorreste zu eliminieren. Uberzeugende Daten kommen
dabei vor allem von einer Studie des MD Anderson Cancer
Center in den USA mit 24 inkludierten Patienten im Alter
zwischen 6 und 44 Jahren: Jene Patienten mit zytoreduktiver
Chirurgie und HIPEC erreichten ein medianes 3-Jahresiiber-
leben von 71 % [14].

gefiihrt. Von einem weiteren Tumorrezidiv blieb die Patien-
tin in weiterer Folge verschont, die engmaschige Nachsorge
enthiillte 11/2 Jahre spiter allerdings ein lokal fortgeschritte-
nes Mammakarzinom (pT1b NO MO LO VO RO G2, ER*,
PR*, Her2) in der linken Brust, das unter Anleitung des in-
terdiszipliniren Mamma-Tumorboards unmittelbar behan-
delt wurde.

Bis zum aktuellen Zeitpunkt fanden insgesamt 19 Bespre-
chungen im interdisziplindren gastrointestinalen Tumor-
board und 3 Besprechungen im interdiszipliniren Mamma-
Tumorboard statt. Simtliche Befunde wurden stets ausfiihr-
lichst im interdisziplindren Kontext diskutiert, sodass trotz
der wiederholten Riickschlidge durch Rezidive und das Auf-
treten eines Mammakarzinoms ein kuratives Behandlungs-
konzept weiterverfolgt und durchgezogen werden konnte.
Ausschlaggebend dafiir war selbstverstindlich auch die sehr
gute Compliance und der aulerordentliche Therapiewunsch
der Patientin.

Besonders hervorzuheben ist in diesem Fall das vorteilhafte
Tumorausbreitungsmuster und die stets frithzeitige Veri-
fizierung der Rezidiverkrankung. Die PET-CT ermoglichte
eine sehr spezifische und exakte Diagnose von auch kleinen
Tumorknoten. Chirurgischerseits waren wiederholte Tumor-
ektomien vor allem deshalb moglich, weil kein diffuser Be-
fall des Peritoneums vorlag und die Tumorknoten keine sig-
nifikanten Strukturen befallen hatten.

Der Fall zeigt, wie wichtig engmaschige Verlaufskontrollen
bei derartig aggressiven Tumoren sind: In der Tat kam es bei
dieser Patientin innerhalb von 31 Monaten zu 3 Rezidiven,
die aufgrund der friithzeitigen Diagnosestellung jedoch sehr
erfolgreich therapiert werden konnten. Dariiber hinaus geht
es nicht nur um die Verifizierung von Rezidiven, sondern
auch um die ,,zuféllige” Erkennung von Zweittumoren, wie
einem Mammakarzinom im vorliegenden Fall. In diesem
Zusammenhang darf man behaupten, dass rasches und kon-
sequentes Handeln durch radikale Chirurgie und individuell
adaptierte Systemtherapie entgegen allgemeiner Vorurteile
und trotz schlechter Prognose durchaus zu einem sehr guten
Outcome beitragen kann.

TUMORBOARD 2013; 2 (1) 21



Interdisziplinar-multimodale Behandlung einer jungen Frau mit einem DSRCT
1

Literatur:

1. Gerald WL, Ladanyi M et al. Clinical, pa-
thologic, and molecular spectrum of tumors
associated with t(11;22) (p13;q12): desmo-

plastic small round-cell tumor and its vari-

ants. J Clin Oncol 1998; 16: 3028-36.

2. Hassan [, Shyyan R et al. Intraabdominal
desmoplastic small round cell tumors: a di-
agnostic and therapeutic challenge. Cancer
2005; 104: 1264-70.

3. Mingo L, Seguel F et al. Intraabdominal
desmoplastic small round cell tumour. Pediatr
Surg Int 2005; 21: 279-81.

4. Hayes-Jordan A, Anderson PM. The diag-
nosis and management of desmoplastic

22  TUMORBOARD 2013; 2 (1)

small round cell tumor: a review. Curr Opin
Oncol 2011; 23: 385-9.

5. Kallianpur AA, Shukla NK et al. Updates
on the multimodality management of des-
moplastic small round cell tumor. J Surg
Oncol 2012; 105: 617-21.

6. Koniari K, Mahera H et al. Intraabdominal
desmoplastic small round cell tumor: Report
of a case and literature review. Int J Surg
Case Rep 2011; 2: 293-6.

7. Ladanyi M, Gerald W. Fusion of the EWS
and WT1 genes in the desmoplastic small
round cell tumor. Cancer Res 1994; 54:
2837-40.

8. Kushner BH, LaQuaglia MP et al. Desmo-
plastic small round-cell tumor: prolonged
progression-free survival with aggressive
multimodality therapy. J Clin Oncol 1996;
14: 1526-31.

9. Thijs A, Van Der Graaf W et al. Temsiro-
limus for metastatic desmoplastic small
round cell tumor. Pediatric Blood Cancer
2010; 55: 1431-2.

10. Lopez-Gonzalez A, Cantos B et al. Activ-
ity of trabectidin in desmoplastic small
round cell tumor. Med Oncol 2011; 28:
S644-S646.

11. Mrabti H, Kaikani W et al. Metastatic
desmoplastic small round cell tumor control-

led by an anthracycline-based regimen: re-
view of the role of chemotherapy. J
Gastrointest Cancer 2012; 43: 103-9.

12. Lal DR, Su WT et al. Results of multi-
modal treatment for desmoplastic small
round cell tumors. J Pediatr Surg 2005; 40:
251-5.

13. Hayes-Jordan A, Anderson P et al. Con-
tinuous hyperthermic peritoneal perfusion
for desmoplastic small round cell tumor. J
Pediatr Surg 2007; 42: E29-32.

14. Hayes-Jordan A, Green H et al. Novel
treatment for desmoplastic small round cell
tumor: hyperthermic intraperitoneal per-
fusion. J Pediatr Surg 2010; 45: 1000-6.



Mitteilungen aus der Redaktion

Abo-Aktion

Wenn Sie Arzt sind, in Ausbildung zu einem éarztlichen Beruf, oder im Gesundheitsbereich tatig,
haben Sie die Moglichkeit, die elektronische Ausgabe dieser Zeitschrift kostenlos zu beziehen.

Die Lieferung umfasst 4-6 Ausgaben pro Jahr zzgl. allfalliger Sonderhefte.
Das e-Journal steht als PDF-Datei (ca. 5-10 MB) zur Verflgung und ist auf den meisten der
markttblichen e-Book-Readern, Tablets sowie auf iPad funktionsfahig.

V] Bestellung kostenloses e-Journal-Abo

Besuchen Sie unsere
zeitschriftenubergreifende Datenbank

VI Bilddatenbank 1 Artikeldatenbank V1 Fallberichte

Haftungsausschluss

Die in unseren \Webseiten publizierten Informationen richten sich ausschlieBlich an gepriifte
und autorisierte medizinische Berufsgruppen und entbinden nicht von der arztlichen Sorg-
faltspflicht sowie von einer ausflhrlichen Patientenaufklarung Uber therapeutische Optionen
und deren Wirkungen bzw. Nebenwirkungen. Die entsprechenden Angaben werden von den
Autoren mit der grofdten Sorgfalt recherchiert und zusammengestellt. Die angegebenen Do-
sierungen sind im Einzelfall anhand der Fachinformationen zu Uberprifen. Weder die Autoren,
noch die tragenden Gesellschaften noch der Verlag Gbernehmen irgendwelche Haftungsan-
spruche.

Bitte beachten Sie auch diese Seiten:
Impressum Disclaimers & Copyright Datenschutzerklarung



https://www.kup.at/impressum/index.html
https://www.kup.at/impressum/disclaimer.html
https://www.kup.at/impressum/datenschutz.html
https://www.kup.at/abo/index.html
https://www.kup.at/db/abbildungen.html
https://www.kup.at/db/index.html
https://www.kup.at/db/index.html

