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Vorwort

Die Behandlung von Patienten mit Knochen- und
Weichteilsarkomen erfordert ein hohes Mal} an
interdisziplindrer Zusammenarbeit, da die Lokali-
sation dieser Tumoren nicht auf spezifische Korper-
regionen begrenzt ist und meist multidisziplinire
Therapieansitze verfolgt werden. So sind in die
Therapie regelhaft sowohl die chirurgischen Fach-
disziplinen wie Tumororthopddie, Viszeral- und
Thoraxchirurgie — ergénzt ggf. durch plastische
bzw. Gefilichirurgie — als auch die Strahlenthera-
pie, internistische und péadiatrische Onkologie
involviert. Bei tiber 70 zu differenzierenden Subty-
pen kommt zudem der histopathologischen Bewer-
tung unter Einbeziehung molekularpathologischer
Methoden sowie der Ausbreitungsdiagnostik inklu-
sive der funktionellen Bildgebung eine besondere
Bedeutung zu. Die Behandlung dieser Patienten
sollte daher ausschlielich den hierfiir spezialisier-
ten Zentren vorbehalten sein, wobei ambulante
Therapien unter Einbindung der Zentren durchaus
im niedergelassenen Bereich erfolgen kdnnen.

Innerhalb der Projektgruppe des Tumorzentrums
Miinchen als Bestandteil des CCC Miinchen besteht

ein reger Austausch zwischen den oben genannten
Fachdisziplinen, um eigene Forschungsergebnisse
zu diskutieren und den Wissensstand aktuell zu hal-
ten. Die 6. Neuauflage des Tumormanuals verfolgt
in bewédhrter Form das Ziel einer komprimierten und
praxisnahen Darstellung der Diagnose, Therapie
und Nachsorge von Knochen- und Weichteilsarko-
men. Neu hinzugekommen sind die Kapitel ,,Patho-
genese”, ,,Orthopédische Rehabilitation® und ,,Palli-
ativmedizinische Aspekte in der Betreuung von Sar-
kompatienten®.

Mein Dank gilt allen Mitgliedern der Projekt-
gruppe, die sich neben ihren vielféltigen klinischen
Aufgaben fiir die Neuauflage des Tumormanuals
engagiert und die ficheriibergreifenden Kapitel in
gemeinsamen Arbeitstreffen erstellt haben. Der
Dank gilt auch den Sponsoren aus der Industrie,
ohne die die Erstellung des neuen Manuals nicht
moglich gewesen wire. Wir hoffen, dass wir mit
dem Manual einen Beitrag zur bestmdglichen Ver-
sorgung der Patienten leisten und freuen uns auf
eine weitere intensive Kooperation mit den Mitglie-
dern der Projektgruppe.

Miinchen, im August 2017
Fiir die Mitglieder der Projektgruppe
Professor Dr. med. L. H. Lindner
Vorsitzender der Projektgruppe
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Hiufigkeit

Bei der Darstellung der Haufigkeit von Knochentu-
moren und Weichgewebssarkomen wird in Anleh-
nung an die Einteilung des Robert Koch-Instituts [1]
die folgende ICD-10-GM-Klassifikation eingesetzt,
um epidemiologisch vergleichbare Zahlen zu erhal-
ten. Knochentumoren sind als bosartige Tumoren
mit den Schliisseln C40 (Knochen und Gelenkknor-
pel der Extremititen) und C41 (Knochen und
Gelenkknorpel sonstiger und nicht ndher bezeichne-
ter Lokalisationen), die Weichgewebssarkome mit
den Schliisseln C46 (Kaposi-Sarkom), C47 (peri-
phere Nerven und autonomes Nervensystem), C48.0
(bosartige Neubildung des Retroperitoneums) und
C49 (sonstiges Bindegewebe und andere Weichteil-
gewebe) definiert. Die wichtigsten epidemiologi-
schen Kennzahlen sind aus verschiedenen Quellen
in Tabelle 1 zusammengestellt [1, 2, 3, 4].

Knochentumoren

Mit einer fiir Deutschland im Jahr 2012 geschitzten
Zahl von 427 neu erkrankten Ménnern und 352
Frauen bzw. einem Anteil von m/w=0,17/0,15%
aller Tumorneuerkrankungen sind die Knochen-
tumoren insgesamt selten, wobei der Anteil bei
Kindern und Jugendlichen (<20 Jahre) auf
m/w=15,6/4,8% ansteigt (Tabelle 1) [2]. Ménner
sind mit einem Geschlechtsverhéltnis von m/w= 1,1
etwas héufiger betroffen als Frauen.

Rohe Inzidenz

Die geschitzte rohe Inzidenz in Deutschland betrégt
m/w=1,1/0,9 je 100 000 (Weltstandard: m/w=0,9/
0,7). Nach den Berechnungen des Tumorregisters

Miinchen (TRM), das seit 1998 eine fldchende-
ckende Erhebung von Tumorerkrankungen in Ober-
bayern einschl. Stadt und Landkreis Landshut mit
einer Population von mittlerweile 4,8 Mio. Einwoh-
nern durchfiihrt, liegt die rohe Inzidenz von Kno-
chentumoren als Durchschnitt der Jahre 2008-2012
bei m/w=1,2/0,7 je 100000 (Weltstandard:
m/w=1,1/0,6) [4]. Beziiglich weltweiter Erkran-
kungszahlen von Knochentumoren sind keine auf-
félligen Haufungen zu beobachten [5, 6], die leichte
Geschlechtspréferenz der Méanner ist ubiquitér.

Altersmedian

Der Altersmedian zum Diagnosezeitpunkt ist nach
den Daten des TRM fiir alle Patienten mit Knochen-
tumoren wegen des beachtlichen Anteils der kindli-
chen Tumoren mit m/w=47,1/50,7 Jahren relativ
niedrig [4]. Er betrégt fiir die Gruppe der kindlichen
und jugendlichen Patienten mit einem Diagnose-
alter unter 20 Jahren m/w=13,9/13,3 Jahre, fiir
Erwachsene ab einem Alter von 20 Jahren
m/w=53,8/60,1 Jahre (Tabelle 1, Abbildung 1).

Rohe Mortalitdt

Mit einer rohen Mortalitit von m/w=0,6/0,5 je
100000 (Weltstandard: m/w=0,4/0,3) sind die
Knochentumoren an der tumorbedingten Mortalitéit
in Deutschland zwar nur wenig beteiligt. Dennoch
sind im Jahr 2012 250 Maénner und 215 Frauen
tumorbedingt verstorben. Von allen an einem
Tumor verstorbenen Kindern und Jugendlichen in
Deutschland im Jahr 2012 waren m/w=10,6/9,8 %
mit einem Knochentumor betroffen.
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Tabelle 1. Epidemiologische Basisdaten von Knochentumoren nach verschiedenen Quellen mit Erhebungszeitraum.

Parameter Quelle Kennzahlen
Alter <20 Jahre Alter >20 Jahre Gesamt
Miénner  Frauen Maénner Frauen Ménner Frauen
Neuerkrankungen
Geschitzte Neu- Deutschland 73 52 354 300 427 352
erkrankungen 2012!
n
Anteil an Krebsneu-  Deutschland 5,6 4.8 0,14 0,13 0,17 0,15
erkrankungen 2012!
%
Rohe Inzidenz Deutschland 1,0 0,7 1,1 0,9 1,1 0,9
je 100000 2012!
TRM 1,4 0,7 1,2 0,7 1,2 0,7
2008-20122
Inzidenz ASR (E) Deutschland 0,9 0,7 1,0 0,8 1,0 0,7
je 100000 2012!
TRM 1,3 0,7 1,1 0,6 1,2 0,6
2008-20122
Inzidenz ASR (W) Deutschland 0,9 0,7 1,0 0,7 0,9 0,7
je 100000 2012!
TRM 1,2 0,6 1,0 0,6 1,1 0,6
2008-20122
Alter
Medianes Erkran- TRM 13,9 13,3 53,8 60,1 47,1 50,7
kungsalter 2007-20142
Jahre
10 %-/90 %- TRM 9,5/18,9 79/16,7 26,8/76,5 27,0/84,0 13,4/75,1 13,0/83,1
Perzentil 2007-20142
Jahre
Sterbealter der TRM 18,2 22,1 63,3 70,0 58,6 67,5
tumorbedingt 2007-20142
Verstorbenen,
Median 5 Jahre
Uberleben
Gesamtiiberleben TRM 68,8 88,2 63,0 69,2 64,3 74,8
5 Jahre 198820142
%
Relatives Uberleben ~ TRM 67,4 87,5 66,1 72,3 66,6 77,1
5 Jahre 198820142
%
Sterbefélle
Sterbefille tumor- Deutschland 23 14 227 201 250 215
bedingt 20123

n
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Tabelle 1. Fortsetzung.

Parameter Quelle Kennzahlen
Alter <20 Jahre Alter >20 Jahre Gesamt
Miénner  Frauen Ménner Frauen Ménner Frauen
Anteil an tumorbe- Deutschland 10,6 9,8 0,19 0,20 0,21 0,21
dingter Mortalitiit 20123
n
Rohe Mortalitit Deutschland 0,3 0,2 0,7 0,6 0,6 0,5
je 100000 20123
TRM 0,2 0,1 0,6 0,4 0,5 0,3
2008-20122
Mortalitit ASR (E) Deutschland 0,3 0,2 0,6 0,4 0,5 0,3
je 100 000 20123
TRM 0,2 0,1 0,5 0,3 0,4 0,3
2008-20122
Mortalitait ASR (W)  Deutschland 0,3 0,2 0,5 0,4 0,4 0,3
je 100000 20123
TRM 0,2 0,1 0,5 0,3 0,4 0,2
2008-20122

I'Krebs in Deutschland [1, 2], 2 Tumorregister Miinchen [4], 3 Mortalititszahlen der Bundesrepublik Deutschland [2, 3]
ASR = Altersstandardisierte Rate nach dem alten Europastandard (E) bzw. Weltstandard (W)
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Alter bei Diagnose (Jahre)

Abbildung 1. Altersverteilung und altersspezifische Inzidenz fiir Patienten mit Knochentumoren aus den Diagnose-
jahrgéngen 2007 bis 2014 nach den Daten des Tumorregisters Miinchen (n=321, Ménner: 191, Frauen: 130) [4].
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Insgesamt werden unter 10% der Patienten mit
positiven Lymphknoten diagnostiziert, dagegen
liegt bereits bei jedem Vierten eine Fernmetastasie-
rung vor (Tabelle 2). Bei der Verteilung der Histolo-
gien existieren grofle Altersunterschiede. Wiahrend
bei Kindern und Jugendlichen <20 Jahren jeweils
zur Hélfte fast nur Osteo- und Ewing-Sarkome vor-
kommen, dominieren im Erwachsenenalter die
Chondrosarkome mit 46,7 %, gefolgt von den
Osteosarkomen mit 24,0 % (Tabelle 3).

Prognose

Die Prognose fiir alle Arten von Knochentumoren
ist nach den Daten des TRM bei einem beobachte-

ten 5-Jahres-Uberleben von 68,9 % bei den Man-
nern schlechter als bei den Frauen mit 75,9 % [4].
Das relative Survival (als Schétzung fiir das tumor-
spezifische Uberleben) betréigt nach 5 Jahren 71,1 %
bzw. 78,0 %. Demnach sind bei den Ménnern fast
30 % und bei den Frauen 22 % der Patienten nach 5
Jahren tumorbedingt verstorben bzw. iiber zwei
Drittel der Betroffen {iberleben mindestens 5 Jahre
oder mehr (Abbildung?2). Patienten mit Extremité-
tentumoren besitzen einen gewissen Vorteil mit
einem relativen Uberleben nach 5 Jahren von
76,3 % gegeniiber 70,8 % bei Patienten mit Tumo-
ren in Kopf oder Rumpf. Prognostisch entscheidend
ist wie bei allen Tumoren die diagnostizierte
Tumorausbreitung. Wahrend von Patienten mit dis-

Tabelle2. Altersmedian, Anteil Ménner, N- und M-Kategorie nach T-Stadium bei Knochentumoren aus den
Diagnosejahrgangen 1988 bis 2014, stratifiziert nach Tumorlokalisation (n=1080) [4].

T-Kategorie % Alter (Median) Anteil Madnner NO N+ NX MO/MX Ml
Jahre % % % % % %

Extremitéten (n=604)

1 11,3 39,0 54,4 44,1 2,9 52,9 91,2 8,8
2 21,5 40,5 63,1 41,5 2,3 56,2 81,5 18,5
3 22 17,1 84,6 53,9 154 30,8 92,3 7,7
Gesamt! 349 39,1 61,6 43,1 33 53,6 85,3 14,7
Alle Pat.? 100,0 27,7 58,8 434 4,7 51,9 73,2 26,8
Kopf/Rumpf (n=476)

1 6,1 455 62,1 41,4 0,0 58,6 96,6 34
2 18,7 478 59,6 53,9 7.9 38,2 89,9 10,1
3 2,7 37,7 76,9 46,2 154 38,5 84,6 15,4
Gesamt 27,5 464 61,8 50,4 6,9 42,8 90,8 9,2
Alle Pat. 100,0 43,7 60,5 51,0 9,2 39,9 73,1 26,9

! Alter und prozentuale Angaben bezichen sich nur auf Patienten mit Angaben zur T-Kategorie.
2 Alter und prozentuale Angaben beziehen sich auf Patienten unabhéngig von der T-Kategorie

Tabelle 3. Ausgewidhlte histologische Subtypen bei Knochentumoren aus den Diagnosejahrgéngen 1988 bis
2014, stratifiziert nach Alter <20 und >20 Jahren (n= 1124) [4].

Histologie Alter
<20 Jahre (n=358) >20Jahre (n=766) Gesamt (n=1124)
% % %
Osteosarkom 50,0 24,0 32,3
Chondrosarkom 3,6 46,7 33,0
Ewing-Sarkom/PNET 42,7 11,6 21,5
Chordom 1,1 9,0 6,5
Sonst. Histologie 2,5 8,6 6,7
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Abbildung 2. Relatives Uberleben fiir Patienten mit Knochentumoren nach Geschlecht (n = 1133), Tumorlokalisa-
tion (n=1057), Tumorstadium (n=443) und Histologie (n=964) aus den Diagnosejahrgingen 1988 bis 2014 [4].
Im beobachteten bzw. Gesamtiiberleben (overall survival) werden alle Sterbefille beriicksichtigt, das relative Uber-
leben (relative survival) ist ein Schitzer fiir das tumorspezifische Uberleben. Das relative Uberleben berechnet sich
aus dem Quotienten von beobachtetem (= Gesamtiiberleben) und erwartetem Uberleben als Schitzung fiir das
tumorspezifische Uberleben. Das erwartete Uberleben beschreibt das Uberleben in einer bzgl. Alter und Geschlecht
identisch zusammengesetzten Kohorte der Normalbevolkerung.

seminiertem Befall bereits nach 2 Jahren tiber die
Halfte tumorbedingt verstorben ist, sind dies im
Stadium TINOMO nur 6 %. Bei den histologischen
Subtypen verlduft das Chondrosarkom mit einem
relativen Survival nach 5 Jahren mit 78 % etwas
besser als Osteo- und Ewing-Sarkome mit ca. 70 %.

Weichgewebssarkome

Rohe Inzidenz

In Deutschland wird bei den Weichgewebssarko-
men fiir das Jahr 2012 eine Anzahl von
m/w=1867/1813 Neuerkrankungen geschitzt,
womit sich eine rohe Inzidenz von 4,7 bei den Mén-

nern und 4,4 bei den Frauen je 100 000 Einwohner
(Weltstandard: m/w=2,9/2,5 je 100000) [2] mit
einem Geschlechtsverhiltnis von m/w=1,1 ergibt
(Tabelle4). Dies entspricht einem Anteil von 0,7 %
bzw. 0,8% aller jéhrlichen Tumorneuerkrankun-
gen. Bei Kindern und Jugendlichen unter 20 Jahren
betrdgt der Anteil der Sarkome allerdings ca. 7 %
aller Tumoren in diesem Alter. In der Literatur wird
bei Kindern der Anteil an Knochen- und Weich-
teilsarkomen zusammen mit iiber 20 % angegeben
[7]. Nach der Erhebung des TRM liegt die rohe
Inzidenz als Durchschnitt der Jahre 2008-2012 bei
m/w=4,5/3,9 je 100 000 Einwohner (Weltstandard:
m/w=3,0/2,3 je 100000) [2]. Weltweit sind auf-
grund der geringen Fallzahlen Differenzen schwie-
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Tabelle4. Epidemiologische Basisdaten von Weichgewebssarkomen nach verschiedenen Quellen mit Erhe-
bungszeitraum.

Parameter Quelle Kennzahlen
Alter <20 Jahre Alter >20 Jahre Gesamt
Miénner  Frauen Maénner Frauen Maénner Frauen
Neuerkrankungen
Geschitzte Neu- Deutschland 89 82 1778 1731 1867 1813
erkrankungen 2012!
n
Anteil an Krebsneu- Deutschland 6,8 7,5 0,7 0,8 0,7 0,8
erkrankungen 2012!
%
Rohe Inzidenz Deutschland 1,2 1,1 5,6 5,1 4.7 4.4
je 100000 2012!
TRM 1,3 0,8 5,3 4,6 4,5 3,9
2008-20122
Inzidenz ASR (E) Deutschland 1,3 1,2 4,6 3,8 3,7 3,0
je 100000 2012!
TRM 1,4 0,8 4,7 3,7 3.8 2,9
2008-20122
Inzidenz ASR (W) Deutschland 1,3 1,3 4,0 3,3 2,9 2,5
je 100000 2012!
TRM 1,4 0,9 4,0 33 3,0 2,3
2008-20122
Alter
Medianes Erkran- TRM 3,6 8,0 64,8 66,5 62,8 65,2
kungsalter 200720142
Jahre
10 %-/90 %-Perzentil TRM 0,2/17,1 0,4/17,8 36,5/82,8 39,4/84,7 29,6/82,5 31,5/84,4
Jahre 2007-20142
Sterbealter der tumor- TRM 8,8 15,3 70,0 73,3 69,3 72,5
bedingt Verstorbenen, 2007-20142
Median 5 Jahre
Uberleben
Gesamtiiberleben TRM 76,3 74,8 57,7 55,8 59,0 56,9
5 Jahre 198820142
%
Relatives Uberleben TRM 76,3 74,0 64,8 60,7 65,7 61,6
5 Jahre 198820142
%
Sterbefille
Sterbefille tumor- Deutschland 12 13 735 781 747 794

bedingt 20123
n
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Tabelle4. Fortsetzung.

Parameter Quelle Kennzahlen
Alter <20 Jahre Alter >20 Jahre Gesamt
Minner  Frauen Ménner Frauen Ménner Frauen
Anteil an tumorbe- Deutschland 5.6 9,1 0,6 0,8 0,6 0,8
dingter Mortalitiit 20123
n
Rohe Mortalitit Deutschland 0,2 0,2 2.3 2.3 1,9 1,9
je 100000 20123
TRM 0,2 0,2 2,6 2,2 2,1 1,8
2008-20122
Mortalitiat ASR (E) Deutschland 0,2 0,2 1,8 1,5 1,3 1,1
je 100000 20123
TRM 0,2 0,2 2,1 1,5 1,6 1,2
2008-20122
Mortalitit ASR (W) Deutschland 0,2 0,2 1,5 1,2 0,9 0,8
je 100000 20123
TRM 0,2 0,2 1,7 1,2 1,1 0,8
2008-20122

! Krebs in Deutschland [1, 2], 2 Tumorregister Miinchen [4], > Mortalitdtszahlen der Bundesrepublik Deutschland [2, 3]
ASR = Altersstandardisierte Rate nach dem alten Europastandard (E) bzw. Weltstandard (W)
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Abbildung 3. Altersverteilung und altersspezifische Inzidenz fiir Patienten mit Weichgewebssarkomen aus den Diag-
nosejahrgéngen 2007 bis 2014 nach den Daten des Tumorregisters Miinchen (n= 1459, Ménner: 769, Frauen: 690) [4].
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rig zu beurteilen. Allein beim Kaposi-Sarkom exis-
tieren groBe  Inzidenzunterschiede, = wobei
bestimmte Regionen in Afrika mit einer endemi-
schen, aggressiven Variante stark belastet sind. Das
maximale Vorkommen wird aus Zimbabwe mit
einer Weltstandard-Rate von m/w=46,4/23,6 je
100 000 Einwohner berichtet [8].

Altersmedian

Der Altersmedian betrdgt nach den Daten des TRM
bei allen aufgetretenen Weichgewebssarkomen
62,8 Jahre bei den Méannern und 65,2 Jahre bei den
Frauen. Zu beachten ist das gehédufte Auftreten im
Kindes- und Jugendalter (<20 Jahre), wo das medi-

Tabelle 5. Altersmedian, Anteil Ménner, N- und M-Kategorie nach T-Stadium bei Weichgewebssarkomen aus
den Diagnosejahrgiangen 1988 bis 2014, stratifiziert nach Tumorlokalisation (n=3830) [4].

T-Kategorie % Alter (Median)  Anteil Manner NO N+ NX MO/MX Ml
Jahre % % % % % %

Extremitéten (n=1743)

1 13,5 57,1 48,7 56,8 1,7 415 97,0 3,0
2 36,4 578 51,7 49,8 52 45,0 89,0 11,1
Gesamt! 50,0 57,7 50,9 51,7 43 441 91,2 8,8
Alle Pat.? 100,0 58,0 53,5 52,0 48 433 85,1 14,9
Kopf/Rumpf (n=2087)

1 73 50,7 58,6 65,8 46 29,6 96,1 3,9
2 27,7 56,3 50,6 54,4 10,0 35,6 86,7 13,3
Gesamt! 350 559 52,3 56,8 89 343 88,7 11,3
Alle Pat. 100,0 56,2 53,0 55,9 11,3 328 74,1 25,9

! Alter und prozentuale Angaben beziehen sich nur auf Patienten mit Angaben zur T-Kategorie.
2 Alter und prozentuale Angaben beziehen sich auf Patienten unabhéngig von der T-Kategorie.

Tabelle 6. Ausgewihlte histologische Subtypen bei Weichgewebssarkomen aus den Diagnosejahrgingen 1988
bis 2014, stratifiziert nach Alter <20 und >20 Jahren (n=4260) [4].

Histologie Alter

<20 Jahre (n=330) >20Jahre (n=3930) Gesamt (n=4260)

% % %
Ewing-Sarkom/PNET 4.8 0,9 1,2
Fibrosarkom 3,9 8,5 8,2
Liposarkom 1,5 22,2 20,6
Leiomyosarkom 1,2 13,5 12,5
Rhabdomyosarkom 24,2 1,5 3,3
Angiosarkom 1,2 34 3,2
Perivaskuldre Tumoren 0,6 0,8 0,8
Synoviale Tumoren 8,8 6,1 6,3
Neurale Tumoren 39,1 4.8 7,5
Kaposi-Sarkom 0,0 34 3,2
Undiff. Spindelzellsarkom 0,0 2,2 2,0
Undiff. pleomorphes Sarkom 0,9 16,2 15,0
Sonst. Histologie 13,6 16,5 16,3



