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Myofibroblastare Sarkome der Brust — extrem rar und ob der schlechten Datenlage

diffizil zu therapieren

Einleitung

Brustsarkome sind selten, sie machen we-
niger als 1% der maligen Brusttumoren
aus und sind histologisch heterogen. Sie
entstehen entweder de novo, im Rahmen
eines chronischen Lymphstaus oder nach
einer Radiotherapie, wobei es sich bei den
letzten 2 Moglichkeiten vor allem um
Angiosarkome handelt. Das mittlere Er-
krankungsalter liegt bei 45-50 Jahren,
wobei zu 99 % Frauen betroffen sind.

Es existiert angesichts der Seltenheit
und der erst in den letzten Jahren verfiig-
baren spezifischen immunhistochemi-
schen Antikérper, durch die die Diagnose
vereinfacht und prazisiert wird, keine ein-
heitliche histologische Unterteilung der
Brustsarkome.

Die mammografische Diagnose eines
Brustsarkoms ist schwierig, da es keine
eindeutigen pathognomonischen radiolo-
gischen Verdanderungen gibt; so prasen-
tiert es sich meist als nichtkalzifizierender,
hypervaskularisierter, ovaloider und nicht

> Abb.1 Konventionelle Mammografie
des Brusttumors: Das Brustdriisengewe-
be wird beinahe génzlich von einer ho-
mogen hyperdensen Expansion einge-
nommen.

14

klar begrenzter groRer Tumor - die Biopsie
zur genauen Diagnosestellung ist somit
wie Gblich unabdingbar. Ergdnzend ist
eine MR-Mammografie zur exakteren
GroRenausdehnungsbestimmung hilf-
reich. Da Brustsarkome vor allem in die
Lungen metastasieren, sollte ein CT des
Thorax zum Staging durchgefiihrt werden.
Ein Abdomen-Becken-CT und ein Wirbel-
sdulen-MRT sind aufgrund der Metastasie-
rungstendenz bei rundzelligen/myxoiden
Liposarkomen zu ergdnzen, ebenso der
Ausschluss von Knochen- und zentralner-
vosen Sekundarabsiedelungen bei Angio-
sarkomen.

Therapeutisch spielt bei Brustsarkomen
die chirurgische R0-Resektion mit entspre-
chend groBem Sicherheitsabstand (1 -
2 cm) die prognostisch wichtigste Rolle.
Die neoadjuvante beziehungsweise adju-
vante Strahlen- und Chemotherapie ist
speziellen Situationen vorbehalten. An-
hand dieses Fallberichts wird vor allem
das Therapiemanagement erldutert.

Kasuistik

Wir berichten tber eine 57-jdhrige post-
menopausale Patientin mit unauffalliger
Familienanamnese beziiglich Mamma-
und Ovarialkarzinom, die aufgrund eines
rasch wachsenden Tumors der linken
Brust unser Brustgesundheitszentrum auf-
suchte (» Abb. 1). Der Tumor présentierte
sich klinisch als kleinkindskopfgroR, mit

> Abb. 2 Intraoperative Ansicht: klein-
kindskopfgroRer, livide verfarbter, lokal
exulzerierter Tumor bei 3 Uhr.

livide verfarbter gespannter Haut und
lokal bei 3 Uhr exulzeriert (> Abb. 2). Die
Stanzbiopsie war nicht aussagekraftig;
es bestand der Verdacht auf einen me-
senchymalen Tumor. Die Staging-Unter-
suchungen mit einer Sonografie der Axilla,
einem CT des Thorax und des Abdomens/
Beckens sowie einer Ganzkorper-Ske-
lettszintigrafie waren unauffallig, die
Tumormarker CEA und CA 15 -3 im Norm-
bereich. Nach Diskusssion im interdiszipli-
ndren Tumorboard wurde die Patientin
bei Mdglichkeit zur RO-Resektion primar
mit einer Mastektomie unter Mitnahme
der Pectoralisfascie und Sentinellymph-
knotenentfernung operativ versorgt. Die
endgliltige Histologie ergab ein Sarkom
vom myofibroblastdren Typ G3 NO (sn)
mit einem minimalen Resektionsabstand
nach pektoral von 4 mm (> Abb. 3). Adju-
vant erhielt die Patientin sequenziell eine
Chemotherapie mit 4 Zyklen (3-w&chent-
lich) Epirubicin und Ifosfamid (Tag 1 und
2: jeweils 50 mg/m? Epirubicin - ent-
spricht 100 %-Dosis, Giber 30 min; Tag 1
bis 5: 1800 mg/m? Ifosfamid - entspricht
100 %-Dosis, tiber 1h) und anschlieBend
eine Bestrahlung der Thoraxwand mit
einer Gesamtdosis von 50 Gy (Einzeldosis
2 Gy) sowie folgend einer Aufsattigung
der Ablationsnarbe mit insgesamt 10 Gy
(Einzeldosis 2 Gy). Seit 20 Monaten ist die
Patientin nunmehr rezidivfrei bei uneinge-
schrankter korperlicher Belastbarkeit
(ECOG 0).
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> Abb. 3 Histologie-Ausschnitt des myo-
fibroblastaren Mammasarkoms: unifor-
me, meist spindelige Zellelemente, in
kurzen, einander durchflechtenden Biin-
deln gelagert.
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Diskussion

Das in diesem Fall vorgefundene myofibro-
blastdre Sarkom (syn. Myofibrosarkom,
Sarkom mit myofibroblastischer Differen-
zierung) ist eine Raritat; es existieren nur
wenige Fallberichte. Leitliniengerechte
Behandlungsstrategien fehlen daher. Wir
haben unsere Therapie und Nachsorge an
die anderer Brustsarkome angelehnt. Sie
sollten primar wie RO-resektable Tumoren
operativ versorgt werden, wobei ein
Sicherheitsabstand von 1 -2 cm anzustre-
ben ist, woraus sich auch die Operations-
technik (Lumpektomie/Ablatio mammae)
ergibt. Die primare generelle Mastektomie
ist der Tumorektomie bezliglich der Lokal-
rezidivrate nicht tiberlegen. Ob eine Sen-
tinellymphknotenentfernung sinnvoll ist,
kann nicht beantwortet werden; wir ha-
ben sie nur deshalb durchgefiihrt, weil die
primdre Stanzbiopsie des Brusttumors
keine definitive histologische Diagnose
erbrachte und vor allem metaplastische
Karzinome und Karzinosarkome eine deut-
lich erhéhte Inzidenz an axilldren Lymph-
knotenmetastasen zeigen. Zur adjuvanten
Maximaltherapie (Strahlen- und Chemo-
therapie) haben wir uns aufgrund der
schlechten Tumordifferenzierung (G3),
der TumorgroRe (>5 cm) und des knappen

pektoralen Resektionsabstands (4 mm)
entschieden. Bei der Nachsorge orientie-
ren wir uns an den Richtlinien der Sarkom-
nachsorge der Rumpfsarkome.

FAZIT

Subsumierend ist die Therapie des
myofibroblastdren Sarkoms der Brust
angesichts der schlechten Datenlage
auf jede/n Patienten/in individuell in
Zusammenarbeit mit Radiologen, Pa-
thologen, Onkologen, Chirurgen und
Strahlentherapeuten maRzuschnei-
dern, das Anlehnen der Behandlung
an die der ,allgemeinen“ Brustsarko-
me hat sich in unserem Fall bewahrt.
Studien sind wegen der geringen Fall-
zahlen schwierig durchzufiihren, le-
diglich anhand von Fallberichten ge-
lingt es, einen Einblick in die
Thematik zu erhalten - was auch der
AnstoR war, diesen Artikel zu verfas-
sen.
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