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3Interdisziplinäres Sarkom-Zentrum.

Weichgewebe- und Knochen-Sarkome: Seltene, heterogene Erkrankungen

• ausgehend von mesenchymalen Zellen

• ca. 1% aller Malignome im 

Erwachsenen-Alter

• Histologische Subtypen >100

• Multimodale Therapie-Prinzipien

• Fehlen von Histologie-spezifischen Standards



4Interdisziplinäres Sarkom-Zentrum.

Diagnostischer Algorithmus

Quelle:Onkopedia



5Interdisziplinäres Sarkom-Zentrum.

Die interdisziplinäre Diagnostik und Therapie an Sarkom-Zentren 
verbessert die Prognose!

Strönisch A et al. Life 2023; Strönisch A et al. Int J Cancer 2025 



6Interdisziplinäres Sarkom-Zentrum. ESMO-Guideline Sarcoma 2021

Therapie lokalisierter Weichgewebe-Sarkome



Neoadjuvante Chemotherapie1
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Weichgewebe-Sarkome: Lokalisiertes Stadium

ESMO-EURACAN-GENTURIS Practice Guideline 2021, Annals Oncol 2021
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Wann ist eine neoadjuvante Chemotherapie indiziert?

S3-Leitlinie Adulte Weichgewebesarkome

Bei Weichgewebesarkomen mit hohem Rezidivrisiko, definiert durch

• >5 cm

• tiefsitzend

• G2/3

mit Chemotherapie-sensiblen Subtypen kann unabhängig von der Lokalisation eine neoadjuvante Chemotherapie 

angeboten werden. 
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Anthrazyklin-basierte Chemotherapie bleibt Standard in der neoadjuvanten Therapie

Gortzak E et al. Eur J Cancer 2001;Issels RD et al. Lancet Oncol 2010;Gronchi A et al. Lancet Oncol 2017;Meric F et al. Cancer 2002; 
Kraybill WG et al. J Clin Oncol 2006     

Limitierte Evidenz für die neoadjuvante Chemotherapie:

• Dokumentierte Ansprechraten zwischen 16 und 34% 

• Keine randomisierten Placebo-kontrollierten Phase III-Studien vorliegend

• Vorliegende Evidenz bestätigt jedoch den Benefit einer neoadjuvanten Chemotherapie mit Verbesserung des OS 

und DFS um bis zu 25%
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Gronchi A et al. Lancet 2017
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Anthrazyklin-basierte Chemotherapie bleibt Standard in der neoadjuvanten Therapie

Gronchi A et al. Lancet 2017
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Stellenwert der regionalen Tiefenhyperthermie in der neoadjuvanten Therapie



14Interdisziplinäres Sarkom-Zentrum. Bildquelle: Klinik für Radioonkologie und Strahlentherapie; Issels RD et al. Lancet Oncol 2010 und JAMA Oncol 2018

Therapie lokalisierter Weichgewebe-Sarkome: Besonderheit 
regionale Tiefenhyperthermie

-eingesetzt bei tiefliegenden High-Grade Sarkomen im Bauch-/Becken oder an den Extremitäten in der neoadjuvanten 

Situation (vor einer Operation)

-immer in Kombination mit einer Chemotherapie (seltener auch mit einer Strahlentherapie)

-Wirkmechanismus: Kontrollierte Erwärmung des Tumors auf ca. 42 Grad führt zu direktem Zelltod und besserer Wirkung der 

Chemotherapie, zusätzlich Immunaktivierung

-regionale Tiefenhyperthermie verbessert das Progressionsfreie Überleben und das Gesamtüberleben im Vergleich zu 

Chemotherapie alleine 1
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Stellenwert der regionalen Tiefenhyperthermie in der neoadjuvanten Therapie

Issels et al. Lancet Oncol 2010 + JAMA Oncol 2018
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Ergänzende regionale Tiefenhyperthermie verbessert das Outcome (PFS, DFS, OS) in 
der neoadjuvanten Therapiesituation

Issels et al. JAMA Oncol 2018



Adjuvante Chemotherapie2
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Wann ist eine adjuvante Chemotherapie bei Weichgewebesarkomen indiziert?

S3-Leitlinie Adulte Weichgewebesarkome

Bei Weichgewebesarkomen mit hohem Rezidivrisiko, definiert durch

• >5 cm

• tiefsitzend

• G2/3

mit Chemotherapie-sensiblen Subtypen kann unabhängig von der Lokalisation eine adjuvante Chemotherapie 

angeboten werden. 
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Adjuvante Chemotherapie: Heterogene Datenlage

Metaanalyse aus 18 Studien (2008):

-signifikanter Vorteil für das lokalrezidiv- und 

metastasenfreie Überleben

-11%iger Gesamtüberlebensvorteil für die 

Kombinationstherapie aus 

Doxorubicin/Ifosfamid

Metaanalyse aus 14 Studien (2000):

-signifikanter Vorteil (6-10%) für das 

lokalrezidiv-, metastasen- und 

gesamtrückfallfreie Überleben

-nicht-signifikanter Vorteil für das 

Gesamtüberleben (4% nach 10 Jahren) 



20

Adjuvante Chemotherapie: Heterogene Datenlage

Randomisierte Studie (n=351):

-Kein nachgewiesener Vorteil für das 5-Jahres-

Rückfallfreie Überleben oder Gesamtüberleben

-Dosierung des Ifosfamids diskutabel
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Adjuvante Chemotherapie: Ergänzende retrospektive Subgruppenanalyse mit Hilfe des  
„Sarculator“

1. Risikoanalyse mittels „Sarculator“ (www.sarculator.com) ; Integration von Pat.Alter, Histologie, 

Tumorgröße, Grading

2. Identifikation von Patient:innen mit einer Überlebenswahrscheinlichkeit <51% 

3. Signifikanter Vorteil durch adjuvante Chemotherapie (HR 0,46; 8-Jahres-Überleben 42% vs. 21%) 

Woll PJ et al. Lancet Oncol 2012; Pasquali S et al. ASCO 2018

http://www.sarculator.com/
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Wann ist eine adjuvante Chemotherapie indiziert?

S3-Leitlinie Adulte Weichgewebesarkome

FAZIT: 

Eine adjuvante Chemotherapie ist weiterhin kein Standard und bleibt eine 

individuelle Entscheidung.



Systemtherapie in der metastasierten 

Therapiesituation3
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Therapie in der metastasierten Situation

ESMO-EURACAN-GENTURIS Practice Guideline 2021, Annals Oncol 2021
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Anthrazykline als Standard in der Erstlinien-Therapie von Weichgewebesarkomen



26Quelle:Onkopedia

Therapie metastasierter Weichteil-Sarkome
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Therapie metastasierter Weichgewebe-Sarkome: Zielgerichtete 
Substanzen sind wirksam

- Pazopanib ist gegen VEGF, den sog. vaskulären endothelialen Wachstumsfaktor gerichtet

- Verbessertes Progressionsfreies Überleben im Vergleich zu Placebo

- Anderes Nebenwirkungsspektrum im Vergleich zu Chemotherapie

- Grundprinzip: Dauertherapie

van der Graaf WTA et al. , Lancet 2012 



Therapie bei Knochen- und Ewing-

Sarkomen4
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29Interdisziplinäres Sarkom-Zentrum. ESMO-Guideline Bone Sarcoma 2021

Therapie lokalisierter Knochen-Sarkome



30Interdisziplinäres Sarkom-Zentrum. Marina NM et al. Lancet Oncol 2016

Therapie lokalisierter Knochen-Sarkome: MAP bleibt der Standard



31Interdisziplinäres Sarkom-Zentrum.

Therapie von Tumoren der Ewing-Familie



32Interdisziplinäres Sarkom-Zentrum.

Ewing-Sarkome: Therapie analog Euro-Ewing-2012-Protokoll



Innovative Therapien5
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PRESENTED BY:

SARC041: A Phase 3 Randomized Double-Blind Study 
of Abemaciclib versus Placebo in Patients with 

Advanced Dedifferentiated Liposarcoma

Mark A. Dickson, Karla V. Ballman, Mia Weiss, Steven Attia, Michael J. Wagner, 

Seth Pollack, Edwin Choy, Andrew J. Wagner, Breelyn Wilky, Lara E. Davis, 

Richard F. Riedel, Andrew Koff, William D. Tap

Mark A. Dickson, MD

Memorial Sloan Kettering Cancer Center, Mayo Clinic, Washington University School of 

Medicine, Dana-Farber Cancer Institute, Northwestern University, Mass General Brigham 

Cancer Institute, University of Colorado Anschutz Cancer Center, Fred Hutchinson Cancer 

Center, Duke Cancer Institute, Weill Cornell Medical College



PRESENTED BY:

Schema

Advanced / metastatic Dedifferentiated Liposarcoma

Stratify by:

Prior systemic treatment (0 vs ≥1)

Randomization 1:1

Abemaciclib

200 mg PO bid

Placebo

200 mg PO bid

Mark A. Dickson, MD

CT q6w x 36w

then q12wcrossover



PRESENTED BY:

Primary endpoint

Mark A. Dickson, MD

Median PFS

abemaciclib: 9.7 months

placebo: 1.5 months

Hazard ratio 0.38 

(90% CI: 0.25-0.59, p <0.001)

6-month PFS

abemaciclib:  60%

placebo:  22%

12-month PFS

abemaciclib:  39%

placebo:  13%



39Interdisziplinäres Sarkom-Zentrum.

Zusammenfassung: Besonderheiten in der Diagnostik und Therapie von 
Weichgewebe-Sarkomen
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Zunehmende Mutationslast

Translokations-assoziierte Sarkome                                                                                              Pleomorphe Sarkome

Epigenetische Therapie

Immuntherapie (Vakzine/T-Tell-Transfer)

Immuntherapie (CP-Inhibition)

Zielgerichtete Therapie (Multikinase-Inhibitoren)

Ewing-Sarkom              Synovial-Sarkom         Rhabdomyosarkom MPNST                      Osteosarkom                Pleo. Sarkom                                                                                                                     

Ziel: Individualisierte Therapie bei Weichteil- und Knochen-Sarkomen

adaptiert nach Lim  et al. Clin Cancer Res 2015
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