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Zwel Patienten mit subkutanen Knoten: Diagnhose?
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1. Herausforderung:
Weichteiltumoren sind komplex!
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Nature Reviews | Cancer

2013

WHO Classification of Tumours of

Soft Tissue and Bone

Ead by Chdeiopder DUA Fleschey Jula A Brdge. Pancus N Magercoore, Pt Netars

1342 g
468 Seiten

Soft Tissue and Bone
Tumours

1784 g (+ 33 %)
607 Seiten (+ 30 %)
> 100 Entitaten
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2. Herausforderung:
Maligne Weichteiltumoren sind selten!

Estimated number of new cases of cancer in Europe, 2018

Breast
483 989 (13.79%) < 20 Jahren

Other cancers
609 073 (17%)

Ovary
62 896 (1.8%)
Liver |
73469 (21%) [
Thyroid S
77 247 (2.2%) =
Leukaemia
83 543 (2.3%)
NHL
103 562 (2.9%)
Pancreas
114 707 (3.25%)
Corpus uteri
115 456 (3.2%)
Stomach
117 856 (3.3%)
Kidney
126 386 (3.5%)
Melanoma of skin
133912 (3.7%)

Figure 1: Percent Distribution of Childhood Cancers by Category

Colorectum
439 130 (12.3%)

B Leukemia & Lymphoma

Brain & Central Nervous
System Tumors

W Sarcomas (Bone & Soft
Tissue)

Othercancers(eachless
than10%)

Lung
433 638 (12.19%)

Prostate
Bladder
171 402 {4.8%) 425 008 (11.9%)

Total : 3 576 273

Incidence of Soft Tissue Sarcoma _
2-3 new cases pro 100 000 / year Source: ESMO
Switzerland: 200-250

Fig.1.1 Baosed on SEER dato from 1975-1995 for children less than 20 years old.
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3. Herausforderung




Wie werden Weichteiltumoren / Sarkome klassifiziert?

Histology and Immunophenotype

Normal Diﬁerentiation Malignant Transformation
Translocations Osteosarcoma
Osteocyte Complex Genetics
Mo Ewing's sarcoma
Neural cell” o..- = PNET
Chondrocyte Chrondrosarcoma

Muscle myoblasts Mesenchyrnal stem oell Rhabdomyosarcoma

Pericyte
Stromal oell\

Synovial sarcoma

s @ |
Fibroblast Fibrosarcoma
)
ipocyt ‘ 3 y . o‘
e ° ' ~e). Liposarcoma

From Teicher, Biochemical Pharmacology, 2012

Molecular Genetics

1.Near diploid karyotypes and simple genetic alterations
» Translocations / gene fusions
« specific activating mutations (e.g. c-kit in gastrointestinal stroma
tumor / GIST)
 Deletions (e.g. SMARCBL1 in malignant rhabdoid tumor)
« Amplifications

2. Complex and unbalanced karyotypes
« Genomic instability
« Multiple genomic aberrations
» Heterogeneity of aberrations across tumor type
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Welche Werkzeuge uns zur Verfugung?

-5

.~ Konventionelle Morphologie
- Mustererkennung
- "Blickdiagnosen" vs Differentialdiagnosen

L _ ]
»% * Immunhistochemie
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CTNNB1 mutation 'L:.;:‘*“'. LN o . FUSrearrangement ném,_u/}r'
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Desmoid fibromatosis: CTNNB1 mutation ,' (At 4 e ‘ Low grade fibromyxoid sarcoma: FUS rearrangement "f"
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~~ Low grade fibromyxoid sarcoma: FUS rearrangement
. Weiteres Management: «
) 4 sStaging und onkochirurgische Resektion i
i Ver, | Langjahriges Followup
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Synovial Sarcoma: SYT rearrangement ~ DFSP: COL1AL1 rearrangement N
Weiteres Management: s .'I°".,_“."'§:;;.Weiteres Management: " |
Staging et st “i.. Onkochirurgische Resektion SHS

Neoadjuvante (System-) Therapie A ,?'«fj Zielgerichtete Therapie (Tyrosinkinase-Inhibitoren)? | S
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Zusammenfassung

1. Weichteiltumoren sind komplex, Sarkome selten

2. Molekularpathologische Diagnostik wichtig
far die abschliessende Diagnose und das weitere
Management

3. Reprasentative Biopsien und Materialtriage als
Grundlage einer effizienten Diagnostik

4. Interdisziplinare Zusammenarbeit
(Onkologen, Chirurgen, Radiologen und Pathologen)
als Basis fur eine erfolgreiche Behandlung von
Weichteiltumoren
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