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43-jährige Patientin 

• Mutter einer 5-jährigen Tochter 

• 155 cm, 45 kg, Karnofsky 100% 

• Nichtraucherin 

• Keine Vorerkrankungen, keine Allergien 

5x5cm großer, druckschmerzhafter derber Tumor der linken Labia 

majora, V.a. Bartholinische Pseudozyste 

• 14.06.2018: Exzision durch stumpfe Präparation 

•                      Blutung aus Gefäßbett, daher Umstechungen 

 

 

 

Kasuistik 

Sarkom der Labie und neue zielgerichtete Therapien- Kasuistik 



Auf der Suche nach der korrekten Diagnose... 

Histologie I : Periphere Praxis 14.06.2018        

• 55x45x35 mm knotiges Gewebe, glänzend rötliche Schnittflächen 

• Zellen storiform, kleinherdig, auch faszikuläres Wachstumsmuster 

• Zellkerne isomorph mit Ausbildung mehrerer Mitosen (20/10HPF) 

• Zwischen spindelförmigen Zellen zahlreiche dünnwandige Blutgefäße 

 

Malignitätsverdächtiger spindelzelliger mesenchymaler Tumor mit 

hoher mitotischer Aktivität        
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Histologie 



 „ Auf der Suche nach der richtigen Diagnose... 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

... und der richtigen Therapie“ 

Histologie 
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Die Suche geht weiter ... 

Histologie II: Referenz Dermatopathologie 27.06.18    

       

• Zellreicher mesenchymaler Tumor 

• Atypisch vergrößerte plump-spindelzellige Zellen 

• Vergrößerte irregulär konfigurierte Zellkerne 
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Histologie 



... und die Suche geht weiter und weiter ... 

Histologie III: (Referenz Uniklinik 24.08.18)  

•   Low grade spindelzelliges Sarkom  (NOS=ohne nähere Angaben) 

 

Molekularpathologische Analyse: 

•   EWSR-1 Gen- Translokation Locus 22q12 (FISH) 

•   SS18-Gen (SYT) Lokus 18q11.2 (FISH) 

 Multipanel Next-Generation-RNA-Sequenzierung 
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Histologie 



14.06.2018 Exzision: Maligner mesenchymaler Tumor 

04.07. 2018  CT Thorax/ Abdomen: keine Fernmetastasierung 

10.07.2018 MRT Becken: kein Tumorrest, keine auffälligen LK 

   nach OP-Befund und Pathologie nicht klar R0, 

   Rücksprache mit Sarkomzentrum und  

   Hämatoonkologie 

24.07.2018 Spindelförmige Nachresektion Labie links: R0 

09.08.2018 Tumorkonferenz: Nachsorge  

   (3-monatlich, MRT+CT  in 2-4 Wochen) 
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Kasuistik 



 2.10.2018 1,5cm zyst. RF im Bereich der Narbe, prall elastisch 

10.10.2018 Resektion Vulvatumor links, 

   paraurethral mit Lappendeckung Hemivulvektomie,  

   Resektion tiefe Scheidenwand und Parakolpium 

   „Sicherheitsabstand allseits mind. 1cm“ 

29.10.2018 Empfehlung lokale Strahlentherapie  

1.11.2018 Röntgen Thorax Rundherde rechtes Mittelfeld 1cm,  

   auch rechts im Unterfeld  

2.11.2018 CT: V.a. Metastasen im  Ober- und Unterlappen rechts 

   10x9mm und 6mm 
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Kasuistik 



12.11.2018 PET-CT:  

   LK Metastasen iliakal extern links 

   Hypermetabole pulmonale  

   Metastase rechter Oberlappen 

   keine weitere Metastasierung 

13.11.2018 Histologische Sicherung,        

   CT-gesteuerte Punktion 

 

Metastasiertes low-grade Sarkom:  

      Therapiestrategie? 
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Kasuistik 



 
Metastasiertes Stadium 

LMS, STS (Rez.neg) 

Metastasenchirugie, ggf. neoadjuvant mit   reg. Hyperthermie (Dox/Ifo, Trabectidin) 

Trabectidin 

 

Doxorubicin + 

Olaratumab 

Doxorubicin 

 

Doxorubicin 

+ Ifosfamid 

Docetaxel  + 

Gemcitabine 

Trabectidin 

 

Doxorubicin + 

Olaratumab 

Doxorubicin 

 
Doxo 

rubicin + 

Ifosfamid 

 

Docetaxel  

+ Gem-

citabine 

 

Pazopanib 

 Antihormone

ll (Rez.pos. 

LMS 

Eribulin* off label 

Dacarbazin Reserven: 
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Der Charité-Standard 



Die Diagnose leitet zur zielgerichteten Therapie... 

Histologie III           

• Multipanel Next-Generation-RNA-Sequenzierung, 24.08.2019 

      507 Gene TruSight RNA  (Illumina) 

     detektiert 507 verschiedene Gene, die zu Fusionsproteinen führen 

  

• Fusionsgen nachweisbar: TFG-NTRK3 (Chr 3q12.1. Chr 15q25.3) 

• tumortreibende Alterationen in verschiedenen Tumorentitäten 

• Larotrectinib  Entrectinib (Drilon et al NEJM 2018) 
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Molekularpathologie und Therapie 



Sarkom der Labie und neue zielgerichtete Therapien- Kasuistik 

Molekularpathologie und Therapie 

http://ntrkfusions.com/neurotrophic-tyrosine-kinase-ntrk-gene-family/ 

TFG-NTRK3 

Neurotrophic 

Tyrosinkinase 
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Etablierte individualisierte Therapiestrategien 

 

Chronisch myeloische Leukämie 

95% Philadelphia-Chromosom  

Translokation t(9;22)(q34;q11): 

 

Genprodukt: Tyrosinkinase führt zu 

ungesteuerter Zellvermehrung 

Imatinib (u.a.): Tyrosinkinaseinhibitor 

 

Medianes Überleben ohne Imatinib  

3-7 Jahre, mit Imatinib entspricht es der 

Normalbevölkerung 
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Tumoragnostische Therapie bei TFG-NTRK3 Fusion 



11/12/2019  Screening LOXO-TRK-15002-Phase-II-Studie 

    Solide Tumoren mit NTRK1, NTRK2  

    oder NTRK3-Fusionsprotein 

    Larotrectinib 2x tgl 100mg 28d Zyklus kontinuierlich 

ab 12/12/2018  Larotrectinib 2x100mg/d 

8/02/2019   CT/ MRT Staging:  

    Teilweises Ansprechen: 

    größenregrediente pulmonale Metastase im Oberlappen,  

    Konstanz der Metastase im Unterlappen 

    kein Lokalrezidiv 
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Tumoragnostische Therapie 



Verlauf:  bis Metastasierung: 4.7.- 1.11.: 4 Monate    

 

Zusammenfassung 

43-jährige Patientin mit low-spindelzelligem Sarkom, NTRK-3 Fusionsprotein 

 

Zielgerichtete Therapie 12.12.- jetzt 

Larotrectinib: keine Nebenwirkungen 
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Agnostisch: „ohne Wissen“ 

 

Traditionelle Therapie: 

Lokalisation + Histologie 

 

Tumoragnostischer Ansatz: 

Molekulargenetische Analyse 

Präzisionsonkologie 

 



Deutsche prospektive 

Registerstudie zur Erfassung der 

Behandlungspraxis von 

gynäkologischen Sarkomen in 

der klinischen Routine 

 

REGSA 
lisa-antonia.droege@charite.de 

 

Projekt der Nord-Ostdeutschen Gesellschaft für Gynäkologische Onkologie 

(NOGGO) und der AGO Studiengruppe der Arbeitsgemeinschaft 

Gynäkologische Onkologie (AGO)  

Unterstützt durch die Organkommissionen Ovar und Uterus der 

Arbeitsgemeinschaft Gynäkologische Onkologie (AGO e.V.) 
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