
Zusammenfassung
!

Ziel:Offizielle Leitlinie, publiziert und koordiniert
von der Deutschen Gesellschaft für Gynäkologie
und Geburtshilfe (DGGG). Aufgrund ihrer Selten-
heit und heterogenenHistopathologie stellen ute-
rine Sarkome eine Herausforderung bzgl. des kli-
nischen Managements dar und bedürfen von da-
her einem multidisziplinären Ansatz. Nach unse-
rem Kenntnisstand existieren bis dato keine ver-
bindlichen, evidenzbasierten Empfehlungen bzgl.
des angemessenen Managements dieser hetero-
genen Tumore.
Methoden: Die vorliegende S2k-Leitlinie ist das
Ergebnis der Arbeit eines repräsentativen inter-
disziplinären Experten-Komitees, welches im
Auftrag der Leitlinienkommission der DGGG eine
systematische Literaturrecherche zum Thema
Uterine Sarkome durchgeführt hat. Mitglieder
der beteiligten Fachgesellschaften entwickelten
in einem strukturierten Prozess einen formalen
Konsensus.
Empfehlungen: 1. Die Inzidenz und histopatholo-
gische Klassifikationen von uterinen Sarkomen.
2. Die klinische Symptomatik, Diagnostik und Sta-
dieneinteilung von uterinen Sarkomen. 3. Das
Management von Leiomyosarkome. 4. Das Ma-
nagement von endometrialen Stromasarkomen
und undifferenzierten uterinen Sarkomen. 5. Das
Management von Adenosarkomen als auch Karzi-
nosarkomen. 6. Das Management von morcellier-
ten uterinen Sarkomen
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Leitlinie
I Leitlinieninformation

Leitlinienprogramm der DGGG, OEGGG
und SGGG
Informationen hierzu finden Sie am Ende der
Leitlinie.
Denschlag D et al.
Zitierweise
Sarcoma of the uterus. Guideline of the DGGG
(S2k-Level, AWMF Registry No. 015/074, August
2015). Geburtsh Frauenheilkunde 2015; 75:
1028–1042
Abstract
!

Purpose: Official guideline published and coordi-
nated by the German Society of Gynecology and
Obstetrics (DGGG). Due to their rarity and their
heterogeneous histopathology uterine sarcomas
remain challenging tumors to manage and need
a multidisciplinary approach. To our knowledge
so far there is no evidence-based guideline on
the appropiate management of these heteroge-
neous tumors.
Methods: This S2k-guideline is the work of an
representative committee of experts from a varie-
ty of different professions who were commis-
sioned by the DGGG to carry out a systematic lit-
erature review of uterine sarcoma. Members of
the participating scientific societies developed a
structured consensus in a formal procedure.
Recommendations: 1. The incidence and his-
topathologic classification of uterine sarcoma.
2. The clinical manifestations, diagnosis and stag-
ing of uterine sarcoma. 3. The management of
leiomyosarcoma. 4. The management of endome-
trial stromal sarcoma and undifferentiated uter-
ine sarcoma. 5. The management of adenosarco-
ma as well as carcinosarcomas. 6. The manage-
ment of morcellated uterine sarcoma
Uterine Sarkome. Leitlinie… Geburtsh Frauenheilk 2015; 75
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GebFra Science
Leitliniendokumente
Die vollständige Langfassung und eine DIA-Version dieser Leit-
linien sowie eine Aufstellung der Interessenkonflikte aller Auto-
ren befinden sich auf der Homepage der AWMF:
http://www.awmf.org/leitlinien/detail/ll/015-074.html

Autoren
Siehe l" Tab. 1.

Abkürzungen
LMS Leiomyosarkome
LG-ESS Low-Grade endometriale Stromasarkome
HG-ESS High-Grade endometriale Stromasarkome
UUS undifferenzierte uterine Sarkome
II Leitlinienverwendung

Fragestellung und Ziele
Aufgrund der biologischen Heterogenität uteriner Sarkome (in-
klusive Karzinosarkome) und der damit einhergehenden verbrei-
teten Unsicherheit bzgl. eines individuellen optimalen Manage-
ments erscheint eine Leitlinie zur Verbesserung der Versorgungs-
qualität notwendig.

Versorgungsbereich
Die Zielorientierung der Leitlinie beinhaltet die Information und
Beratung von Frauen über die Diagnostik, die Therapie sowie die
Nachsorge. Fokussiert wird hierbei auf das differenzierte Ma-
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nagement der unterschiedlichen Subtypen (inklusive Karzinosar-
kome). Darüber hinaus sollen die Infrmationen Grundlage zur
Therapie-Entscheidungsfindung der Interdisziplinären Tumor-
konferenz in den im Aufbau befindlichen Gynäkologischen
Krebszentren sein.

Adressaten
Die Leitlinie richtet sich an folgende Personenkreise:
" Die Empfehlungen der Leitlinie richten sich an alle Ärzte (spe-

ziell Gynäkologen, Pathologen, Strahlentherapeuten und Me-
dizinische Onkologen) und Angehörige von Berufsgruppen,
die mit der Versorgung von Patientinnen mit uterinen Sarko-
men (inklusive Karzinosarkome) befasst sind.

" Sowohl im ambulanten als auch im stationären Sektor.

Gültigkeitsdauer
Die Gültigkeit dieser Leitlinie wurde durch die Vorstände/Verant-
wortlichen der beteiligten Fachgesellschaften/Arbeitsgemein-
schaften/Organisationen/Vereine sowie durch den Vorstand der
DGGG und der DGGG-Leitlinienkommission um Juli 2015 bestä-
tigt und damit in seinem gesamten Inhalt genehmigt. Diese Leit-
linie besitzt eine Gültigkeitsdauer von 01.08.2015 bis 31.07.2018.
Diese Dauer ist aufgrund dee inhaltlichen Zusammenhänge ge-
schätzt. Bei dringendem Bedarf kann eine Leitlinie früher aktua-
lisiert werden, bei weiterhin aktuellem Wissenstand kann eben-
so die Dauer verlängert werden.
III Leitlinie

1 Methodik
Die Methodik zur Erstellung dieser Leitlinie wird durch die Ver-
gabe der Stufenklassifikation vorgegeben. Das AWMF-Regelwerk
(Version 1.0) gibt entsprechende Regelungen vor. Es wird zwi-
schen der niedrigsten Stufe (S1), der mittleren Stufe (S2) und
der höchsten Stufe (S3) unterschieden. Die niedrigste Klasse defi-
niert sich durch eine Zusammenstellung von Handlungsempfeh-
lungen, erstellt durch eine nicht repräsentative Expertengruppe.
Im Jahr 2004 wurde die Stufe S2 in die systematische Evidenz-
recherche-basierte (S2e) oder strukturelle konsensbasierte Un-
terstufe (S2k) gegliedert. In der höchsten Stufe S3 vereinigen sich
beide Verfahren.
Diese Leitlinie entspricht der Stufe S2k.
Grundlage des Leitlinientextes bildete eine systematische Litera-
turrecherche. Im Folgendenwurde die relevante Literatur den je-
weiligen Kapiteln zugeordnet und die Kapitel inkl. Literatur den
jeweilig verantwortlichen Autoren zur Verfügung gestellt. An-
hand der einzelnen Kapitel wurde im Anschluss eine zusammen-
hängende Rofassung erstellt, welche dann im gemeinsamen Vor-
ab-Konsens bearbeitet und verabschiedet wurde. Aus diesem
Text wurden Statements und Empfehlungen(im Sinne von ein-
deutigen Handlungsanweisungen) extrahier. Anschließend wur-
de der so überarbeitete Text erneut zirkuliert und an Vertreter
anderer Fachgruppen verschickt. Diese haben z.T. Änderungsvor-
schläge für den Text gemacht und abschließend dem finalen Ma-
nuskript zugestimmt. Die Statements und Empfehlungenwurden
während einer Konsensuskonferenz, die am 20.05.2015 in Berlin
stattfand, interdisziplinär abgestimmt. Leitlinienkommission
und Vorstand der DGGG stimmten der Leitlinie im August 2015
zu.



Tab. 2 FIGO- und TNM-Staging von Leiomyosarkomen und endometrialen
Stromasarkomen* des Uterus.

FIGO-/TNM-

Stadium

Definition

I/T1 Tumor begrenzt auf den Uterus

IA/T1a ≤ 5 cm in größter Ausdehung

IB/T1b > 5 cm in größter Ausdehung

II/T2 Tumor breitet sich imBecken, jenseits desUterus aus

IIA/T2a Befall der Adnexe (einseitig oder beidseitig)

IIB/T2b Tumorausbreitung im extrauterinen pelvinen
Gewebe, andere als Adnexe

III/T3 Tumor infiltriert Strukturen des Abdomens

N1 IIIA/T3a eine Lokalisation

IIIB/T3b mehr als eine Lokalisation

IIIC Metastasen in pelvinen und/oder paraaortalen
Lymphknoten

IVT4 IVA/T4 Tumor infiltriert Blase und/oder Rektum

IVB Fernmetastasen

* Simultane Tumoren des Corpus uteri und von Ovar/Becken in Begleitung einer

Endometriose von Ovar/Becken sollen als unabhängige Primärtumoren klassifiziert

werden.

Tab. 3 FIGO-/TNM-Staging von Adenosarkomen* des Uterus.

FIGO-/TNM-

Stadium

Definition

I/T1 Tumor begrenzt auf den Uterus

IA/T1a Tumor begrenzt auf Endometrium/
Endozervix ohnemyometrane Infiltration

IB/T1b Infiltration weniger als die Hälfte des Myometriums

IC/T1c Infiltration ≥ 50% des Myometriums

II/T2 Tumorausbreitung im Becken

IIA/T2a Befall der Adnexe (einseitig oder beidseitig)

IIB/T2b Tumorausbreitung im extrauterinen pelvinen
Gewebe, andere als Adnexe

III/T3 Tumorausbreitung intraabdominal

N1 IIIA/T3a eine Lokalisation

IIIB/T3b mehr als eine Lokalisation

IIIC Metastasen in pelvinen und/oder paraaortalen
Lymphknoten

IV/T4 IVA/T4 Tumor infiltriert Blasen- und/oder
Rektumschleimhaut

IVB Fernmetastasen

* Simultane Tumoren des Corpus uteri und von Ovar/Becken in Begleitung einer

Endometriose von Ovar/Becken sollen als unabhängige Primärtumoren klassifiziert

werden.
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Leitlinie
2 Einführung

2.1 Inzidenz, Tumortypisierung
bzw. Klassifikation
und Stadieneinteilung

Uterine Sarkome bezeichnen eine heterogene Gruppe insgesamt
seltener Malignome der Uterusmuskulatur oder des uterinen
Bindegewebes. Sie machen 3–9% aller Malignome des Uterus aus.
Die Inzidenz liegt bei ca. 1,5 (Kaukasier) – 3 (Afroamerikaner)/
100000 Einwohner [1].
Die Tumortypisierung erfolgt nach der WHO-, die Stadieneintei-
lung nach der FIGO- bzw. TNM-Klassifikation [2,3]. In der WHO-
Klassifikation sind folgende Entitäten als maligne mesenchymale
Tumoren bzw. maligne gemischte epithelial-mesenchymale Tu-
moren aufgeführt [3,4]:
" Leiomyosarkome (LMS),
" Low-Grade endometriale Stromasarkome (LG‑ESS),
" High-Grade endometriale Stromasarkome (HG‑ESS),
" undifferenzierte uterine Sarkome (UUS),
" Adenosarkome,
" Rhabdomyosarkome,
" PECome (perivascular epitheloid cell tumor), maligne Variante.
Die wesentlichen morphologischen Kriterien werden nachfol-
gend entitätsbezogen kurz dargestellt.
Die Diagnostik anderer, selten im Uterus vorkommender Sarko-
me soll unter Berücksichtigung der WHO-Klassifikation von
Weichteilsarkomen erfolgen [5].
Neben den extrem seltenen Formen (Rhabdomyosarkom, An-
giosarkom, neurogenes Sarkom, Osteosarkom, Chondrosarkom,
Liposarkom, PNET, PECome, Myxofibrosarkom, alveoläresWeich-
teilsarkom und epitheloides Sarkom), bezieht sich diese Leitlinie
auf die häufigeren Entitäten (LMS, LG‑ESS, HG‑ESS und UUS bzw.
Adenosarkom).
Am häufigsten finden sich Leiomyosarkome mit 60–70% der ute-
rinen Sarkome bzw. 1–2% aller uterinen Malignome, gefolgt von
den Low-Grade ESS und den High-Grade ESS bzw. den undiffe-
renzierten uterinen Sarkomen mit jeweils ca. 10% der uterinen
Sarkome. Weiterhin finden sich Adenosarkome und andere hete-
rologe Sarkome (Fibrosarkome, Liposarkome, Chondrosarkome,
Osteosarkome, etc.) mit insgesamt unter 5% der uterinen Sarko-
me [6]. Das mittlere Erkrankungsalter der uterinen Sarkome liegt
abhängig vom Tumortyp bei 50–70 Jahren. Als Risikofaktoren
wurden eine vorausgegangene Strahlentherapie des Beckens
und die Einnahme von Tamoxifen identifiziert. Darüber hinaus
ist bei Frauen afrikanischer Abstammung die Inzidenz an uteri-
nen Sarkomen um das 2–3-Fache höher als bei Asiatinnen oder
Frauen europäischer Abstammung.
Die postoperative Stadieneinteilung erfolgt nach der pTNM-Klas-
sifikation [2] und der FIGO-Klassifikation (l" Tab. 2 und 3).
Die in früheren Klassifikationen gleichfalls als uterine Sarkome
bezeichneten Karzinosarkome (auch als Maligne Müller-Misch-
tumoren bezeichnet) werden nicht mehr den Uterussarkomen,
sondern den Karzinomen des Uterus zugerechnet [7,8]. Da diese
Tumorentität allerdings bisher in anderen Leitlinien nur unzurei-
chend abgebildet ist, wird diese hier mit aufgeführt. Mittelfristig
ist geplant, diese Entität im Rahmen der anstehenden S3-LL En-
dometriumkarzinom abzuhandeln.
Die Inzidenz liegt mit ca. 2–4/100000 Einwohner etwas höher als
bei den uterinen Sarkomen. Ebenso scheint das mediane Erkran-
kungsalter (ca. 65 Jahre) im Vergleich etwas höher zu liegen, wo-
gegen die postulierten Risikofaktoren (Tamoxifen, Radiatio des
Beckens, afroamerikanische Abstammung, s.o.) den klassischen
Sarkomen zu entsprechen scheinen.
Ganz allgemein ist die Prognose beim Karzinosarkom ungünstig
mit einem durchschnittlichen 5-Jahres-Gesamtüberleben von le-
diglich ca. 30%. Signifikante Prognosefaktoren beim Karzinosar-
kom sind neben dem Alter, ethnischer Herkunft und Tumorgra-
ding vor allem auch das Tumorstadium [9–12].

2.2 Diagnostik
Es gibt keine spezifischen Symptome für uterine Sarkome. Als su-
spekt gilt ganz allgemein der „schnell wachsende Uterus“ bei
niedrigen Östrogenspiegeln in der Postmenopause. Aufgrund
der fehlenden spezifischen Symptomatik wird in der Mehrzahl
Denschlag D et al. Uterine Sarkome. Leitlinie… Geburtsh Frauenheilk 2015; 75
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GebFra Science
der Fälle die Diagnose entweder als Zufallsbefund am Hyster-
ektomie-Präparat gestellt oder aber erst in fortgeschrittenen Sta-
dien durch eine entsprechende sekundäre Begleitsymptomatik
(z.B. Dyspnoe bei pulmonaler Metastasierung). Bezüglich des Ri-
sikos eines Sarkoms bei „schnell wachsendem Uterus“ (z.B. [13],
Größenzunahme um 6 Schwangerschaftswochen innerhalb eines
Jahres) ergab jedoch eine Analyse von Parker undMitarbeitern an
über 1300 Patientinnen (hiervon ca. 350 mit „schnellem Wachs-
tum“) kein erhöhtes Sarkomrisiko gegenüber den entsprechen-
den Kontrollen (0,27 vs. 0,23%) [14]. In ca. zwei Drittel der Fälle
findet sich hinweisend eine pathologische vaginale Blutung [15].
Im Gegensatz zu Karzinomen sind jedoch die Hysteroskopie und
Abrasio nicht immer diagnostisch beweisend. So kann das Ergeb-
nis bei mesenchymalen Tumoren des Uterus nicht selten falsch
negativ sein, d.h., letztere bleiben häufig zunächst unentdeckt,
wenn sich bei Blutungsstörungen oder Postmenopausenblutun-
gen die Indikation zur histologischen Abklärung ergibt. Somit
sind diese diagnostischen Methoden nicht in der Lage, ein uteri-
nes Sarkom auszuschließen [16,17].
Bei klinischem Verdacht auf ein Malignom des Uterus sind mor-
cellierende Verfahren kontraindiziert, da diese zu einer Prog-
noseverschlechterung führen [18]. In jedem Falle sollen bei ge-
plantem Morcellement auch bei klinisch nicht suspekt erschei-
nendem Tumor die Patientin über dieses Risiko aufgeklärt und al-
ternative Verfahren angeboten werden.

Bildgebung
Die bildgebende Diagnostik von uterinen Sarkomen umfasst zu-
nächst die Evaluation der Topografie einer Raumforderung der
Gebärmutter, insbesondere differenzialdiagnostisch gegenüber
weiteren pelvinen Raumforderungen. Die Beurteilung der Inva-
sionstiefe, der Infiltration benachbarter Organe und die Einschät-
zung der Lymphknoten sowie weiterer pelviner Tumorabsiede-
lungen gehört zu den weiteren Aufgaben der radiologischen
Diagnostik.
Abgesehen von Ultraschallverfahren, die derzeit das diagnosti-
sche Verfahren der ersten Wahl bezüglich Bildgebung des Uterus
darstellen, wird eine hohe diagnostische Sensitivität und Spezifi-
tät auchmittels MRT durch den Einsatz von speziellen Diffusions-
Sequenzen (DWI-Sequenzen) sowie konstrastmittelverstärkter
Sequenzen erreicht [19]. Wichtige bildgebende Kriterien bezüg-
lich des Uterus sind dabei die Evaluation von Nekrosezonen, des
Wachstums und jeweils der Wandbegrenzung. Die abdominelle
Bildgebung kann weiterhin durch den Einsatz der Computerto-
mografie erfolgen. Diese dient zur Erfassung von Raumforderun-
gen, der Evaluation von Lymphknoteninvasionen und Organinfil-
trationen, wie der Leber, Milz, Peritoneum und Pelottierung von
Darmabschnitten.
Die aktuelle Rolle der Positronenemissionstomografie (FDG‑PET)
zur Darstellung von uterinen Sarkomen wird in der Arbeit von
Sadeghi [20] hinreichend dargestellt. In diesem Review wurden
8 Studien analysiert. Davon lieferten nur 2 Studien genaue Daten
zum primären Staging des Uterussarkoms mit einer geringen
Sensitivität für die Detektion der Lymphknoten. Die Rolle der
PET‑CT in der Rezidivdiagnostik wurde auch von Sharma [21] in-
nerhalb von 15 Untersuchungen evaluiert. Diese Arbeit fasst je-
doch zusammen, dass die PET‑CT derzeit keine Mehrinformation
im Vergleich zu konventionellen CT- oder MRT-Untersuchungen
liefert.
Es wird zusammengefasst, dass hier weitere Studien notwendig
sind. Derzeit kann für die Primärdiagnostik des uterinen Sarkoms
der primäre Einsatz der PET‑CT nicht empfohlen werden.
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Zusammenfassend stellt die Sonografie derzeit das primäre diag-
nostische Verfahren zur Beurteilung des Uterus dar. Weiterhin zu
empfehlen ist der Einsatz der MRT zur lokalen Ausbreitung und
zur Erfassung der lokalen Tumorinfiltration.
Im Bereich des Abdomens liegen derzeit keine wissenschaftlich
fundierten Daten zur verbesserten Diagnostik und Ergebnissen
der MRT im Vergleich zur CT vor.
Aufgrund des hohen Metastasierungspotenzials sollte darüber
hinaus eine Computertomografie des Thorax erfolgen.

Aufarbeitung des Gewebes
Abradate und diagnostische Biopsien
Die Diagnostik uteriner Sarkome setzt repäsentative Gewebeent-
nahmen voraus. Ergibt sich im Abradat der morphologische Ver-
dacht auf ein Sarkom, und ist das übersandte Gewebe nicht
bereits vollständig aufgearbeitet, erscheint es zweckmäßig, wei-
teres Material einzubetten. Zur histologischen Sicherung ent-
nommenes Gewebe in Stanzbiopsien soll in Stufenschnitten auf-
gearbeitet werden. In der Regel sind 3 Stufenschnitte in einem
Abstand von ca. 200 µm ausreichend.
Insbesondere bei regressiven Veränderungen oder ausgedehnten
Nekrosearealen im Abradat bzw. Biopsien kann die endgültige
histogenetische Einordnung uteriner Sarkome problematisch
sein. Dennoch sollte das Gewebe auch unter Einsatz immunhis-
tochemischer und ggf. molekularpathologischer Methoden ad-
äquat aufgearbeitet werden, da insbesondere bei (lokal) fort-
geschrittener Erkrankung bzw. anästhesiologischer/internisti-
scher Risikokonstellation ein definitives operatives Vorgehen
problematisch sein kann, und die Biopsie dann therapierelevant
ist.
Beim Nachweis einer Lymph- bzw. Blutgefäßinvasion soll dazu
im Befundbericht Stellung genommen werden [3,22–24].
Präparate nach Hysterektomie bzw. operativer Therapie
uteriner Sarkome
Der pathologische Befundbericht soll zur Größe und Beschaffen-
heit des Präparats (aufgerissenes Präparat, Morcellement) Stel-
lung nehmen mit dezidierter Angabe der resezierten Strukturen
[3,23,24]. Insbesondere bei morcellierten/in mehreren Teil-
stücken übersandten Uteri sollte besonders auf auffällige makro-
skopische Befunde (z.B. Diskolorationen, Hämorrhagien, Einblu-
tungen, ggf. unscharfe Begrenzung von Herdbefunden) geachtet
werden und eine adäquate Gewebeentnahme erfolgen [25].
Die morphologische Aufarbeitung soll so erfolgen, dass alle in der
nachfolgenden Liste erforderlichen Angaben erhoben werden
können [3,22–24].
" histologischer Tumortyp nach WHO
" Grading bei ESS
" Nachweis/Fehlen von Lymph- oder Blutgefäßeinbrüchen (L-

und V-Status)
" Nachweis/Fehlen von Perineuralscheideninfiltraten (Pn-Sta-

tus)
" Staging (pTNM)
" Invasionstiefe in das Myometrium bzw. (endo-)zervikale Stro-

ma
" 3-dimensionale Tumorgröße in cm
" metrische Angabe des minimalen Abstands des Sarkoms zu

den jeweils relevanten Resektionsrändern
" R-Klassifikation (UICC)
Die Messung des Abstands zu den jeweiligen Resektionsrändern
erfolgt von der Stelle der tiefsten Tumorinfiltration bis zum chi-
rurgischen Resektionsrand, entweder nach Markierung auf dem
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Leitlinie
Objektträger mittels eines Lineals oder bei geringen Abständen
mittels Okularmikrometer.
Bei unklarem histologischen Befund soll eine ausgedehnte Gewe-
beentnahme erfolgen, die in der Regel einen Block pro Zenti-
meter größter Tumorausdehnung umfasst (sog. extensive sam-
pling).
In jedem Fall sollte die Patientin mit der Diagnose eines uterinen
Sarkoms in einer interdisziplinären Tumorkonferenz vorgestellt
werden.
3 Uterine Karzinosarkome/
Maligne Müller-Mischtumoren

3.1 Einführung
Die in früheren Klassifikationen gleichfalls als uterine Sarkome
bezeichneten Karzinosarkome (auch als Maligne Müller-Misch-
tumoren bezeichnet) werden –wie bereits erwähnt – nicht mehr
den Uterussarkomen, sondern den Karzinomen des Uterus zuge-
rechnet. Hierbei handelt es sich nach aktueller Auffassung um
metaplastische, dedifferenzierte Endometriumkarzinome. Da-
raus resultierend erfolgt die Stadieneinteilung in Analogie zum
Endometriumkarzinom [2,26].
Das mediane Erkrankungsalter liegt im 7. Lebensjahrzehnt
(Spannweite 30–90 Jahre) [27]. Diese – vermutlich dedifferen-
zierten Endometriumkarzinome – fallen häufiger als Sarkome
durch pathologische Blutungen auf, evtl. einhergehend mit einer
vergrößerten Gebärmutter mit ggf. entsprechenden Beschwer-
den. Spezifische diagnostische Zeichen für das Vorliegen eines
Karzinosarkoms/Malignen Müller-Mischtumors fehlen in den
bildgebenden Verfahren (Ultrasonografie, CT, MRT). Bei etwa
25% der Patientinnen liegen zum Zeitpunkt der primären Diag-
nose bereits Fernmetatasen vor, bzw. in bis zu 30% sind die
Lymphknoten (pelvin und/oder paraaortal) befallen [28]. Auf-
grund dieser gehäuft auftretenden fortgeschrittenen Stadien
scheint auch der Tumormarker CA-125 zum Zeitpunkt der Diag-
nose überdurchschnittlich häufig erhöht. Die Beurteilung des
Abradats ist oft schwierig, und es gelingt oft nur eine maligne
Komponente nachzuweisen [16]. Somit gelingt die definitive
Diagnose häufig erst am Hysterektomiepräparat.
Die 5-Jahres-Überlebensrate ist hauptsächlich vom initialen Sta-
dium abhängig und beträgt im Stadium I/II ca. 50–60%; sie fällt in
forgeschrittenen Stadien signifikant ab (Stadium III/IV – ca. 10–
20%).

3.2 Histopathologische Diagnose
und Stadieneinteilung

Karzinosarkome sind Tumoren, die histologisch sowohl aus einer
malignen epithelialen (Karzinom-)Komponente als auch einem
malignen mesenchymalen (Sarkom-)Anteil bestehen [29]. Ge-
bräuchliche Synonyma sind die Begriffe Maligner Müller-Misch-
tumor (MMMT), maligner mesodermaler Mischtumor bzw. me-
taplastisches Karzinom [30].
Der homologe MMMT enthält dabei mesenchymale Elemente
ausgehend von Zellen, die normalerweise im Uterus selbst vor-
kommen (sog. intrinsische Differenzierung). So werden als ho-
mologemesenchymale Anteile ein endometriales Stromasarkom,
ein undifferenziertes Sarkom, ein Fibro- oder Leiomyosarkom
bzw. nicht selten eine Mischung aus diesen gesehen. Beim hete-
rologen Typ werden Sarkomkomponenten beobachtet, deren be-
nigne Ausführung normalerweise nicht im Uterus vorkommt
(sog. extrinsische Differenzierung [30]). In absteigender Häufig-
keit handelt es sich dabei um Rhabdomyo- und Chondrosarkome,
seltener umOsteo- und Liposarkome. Extrem seltene Anteile sind
eine neuroektodermale, melanozytäre, neuroendokrine, rhab-
doide oder Dottersack-Differenzierung [31–35].
Der maligne epitheliale (Karzinom-)Anteil ist in der Regel glan-
dulär [29]. Auch nichtglanduläre Anteile, wie Plattenepithel-
oder undifferenzierte Karzinome, kommen vor. Der glanduläre
Anteil entspricht meist dem endometrioiden Endometriumkarzi-
nom, seltener einem sog. Typ-2-Karzinom mit seröser oder klar-
zelliger Morphologie.
MMMT, die einen sehr ausgeprägten mesenchymalen Anteil auf-
weisen (sarcomatous overgrowth), können in ihrer Differenzial-
diagnose zum Sarkom des Uterus problematisch sein, sodass eine
ausreichende Einbettung notwendig ist [30].

3.3 Operative Therapie
Im Früstadium ist die Entfernung des Uterus und beider Adnexe
in toto der Goldstandard des operativen Managements. In Analo-
gie zum Hoch-Risiko-Endometriumkarzinom gibt es retrospek-
tive Datenanalysen, die einen positiven Einfluss einer systemati-
schen Lymphadenektomie auf das Gesamtüberleben der Patien-
tinnen beschreiben, wobei ein positiver Lymphknotenstatus bei
makroskopisch auf den Uterus begrenzter Erkrankung in bis zu
30% auftreten kann [11,12,36,37]. Ob darüber hinaus eine
Omentektomie, wie von anderen Expertengruppen zumindest
bei seröser epithelialer Komponente propagiert (www.nccn.org)
sinnvoll ist, lässt sich durch die aktuelle Literatur nicht belegen.
Im fortgeschritten Stadium kann eine zytoreduktive Operation
durchgeführt werden, wenn eine Komplettresektion erreichbar
scheint, wobei die Datenlage diesbezüglich allerdings limitiert
ist [38].

3.4 Adjuvante Systemtherapie und Radiatio
In einer randomisierten Phase-III-Studie an insgesamt 232 Pa-
tientinnen mit Karzinosarkomen konnte durch eine adjuvante
Kombinations-Chemotherapie mit Cisplatin/Ifosfamid im Ver-
gleich zu einer Ganz-Abdomenbestrahlung bei FIGO-Stadium I–
IV und einem postoperativen Tumorrest von < 1 cm das Risiko,
im Nachbeobachtungszeitraum von 5 Jahren zu versterben, um
29% – jedoch nicht signifikant – reduziert werden [39]. Darüber
hinaus existieren Daten aus retrospektiven Analysen, die einen
positiven Effekt einer solchen Therapie auch in frühen Stadien (I
und II) vermuten lassen [40].
Die Entscheidung zur adjuvanten Chemotherapie muss daher mit
der Patientin individuell unter Berücksichtigung des Befunds und
nach ausführlicher Aufklärung über die Nebenwirkungen be-
sprochen werden. Aufgrund des Toxizitätsprofils wird teilweise
auch auf Carboplatin/Paclitaxel ausgewichen, wobei es hier nur
Daten zur Aktivität in der metastasierten Situation gibt [41].
Für eine adjuvante endokrine Therapie liegen keine validen Da-
ten vor.
Die adjuvante Beckenbestrahlung per externer Teletherapie mit
50,4 Gy im Stadium I oder II zeigte in einer randomisierten Studie
[42] speziell für die Subgruppe der Patientinnen mit Karzinosar-
kom (n = 92) eine verbesserte lokale Kontrolle mit einer Reduk-
tion der Lokalrezidivrate von 47 auf 24% im Beobachtungszeit-
raum (mediane Nachbeobachtung 6,8 Jahre) einhergehend mit
einer tendenziellen, jedoch nicht signifikanten Verbesserung des
Gesamtüberlebens.
Aufgrund der Verbesserung der lokalen Kontrolle sollte beim
Karzinosarkom die Indikation zu einer postoperativen Radiothe-
rapie bei Stadium FIGO I/II gestellt werden.
Denschlag D et al. Uterine Sarkome. Leitlinie… Geburtsh Frauenheilk 2015; 75
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GebFra Science
3.5 Therapie bei Metastasen und Rezidiv
Bei Wiederauftreten der Erkrankung sollte die Möglichkeit einer
Komplettresektion bei isolierten Rezidiven bzw. Metastasen
überprüft werden [43].
Mono-Chemotherapie-Schemata sind beim Karzinosarkom auf-
grund unzureichender Therapieeffekte weder in der adjuvanten
noch in der metastasierten Situation in größeren Phase-II- oder
Phase-III-Studien untersucht worden. Akzeptable Ansprechraten
bis 36% liegen nur zur Ifosfamid-Monotherapie vor [44]. Bezüg-
lich Kombinationstherapien ergab die jüngste Cochrane-Analyse
ein signifikant reduziertes Risiko zu versterben bei Gabe einer
Ifosfamid-Kombination im Vergleich zu einer Ifosfamid-Mono-
therapie (HR Tod 0,75, 95%-KI 0,6–0,94) [45]. Aus dieser Analyse
konnte im Rahmen einer Phase-III-Studie [46] ein signifikanter
Vorteil der Kombination von Ifosfamid und Paclitaxel im Ver-
gleich zu Ifosfamid allein sowohl für das progressionsfreie als
auch das Gesamtüberleben demonstriert werden, sodass dieses
Schema als mögliche Kombination empfohlen werden kann. Eine
weitere Phase-III-Studie [44] zeigt einen Vorteil der Kombination
von Ifosfamid und Cisplatin im Vergleich zu Ifosfamid nur für das
progressionsfreie, jedoch nicht für das Gesamtüberleben, sodass
diese relativ toxische Kombination zurückhaltender gesehen
werden sollte. Weitere wirksame Kombinationen sind Carbopla-
tin und Paclitaxel sowie Carboplatin und pegyliertes liposomales
Doxorubicin [41,47,48].
Eine perkutane Strahlentherapie kann bei Lokal- bzw. lokoregio-
nären Rezidiven gezielt zur Palliation eingesetzt werden [49]. Des
Weiteren kann diese auch bei R1/R2-Resektionen bei lokalisier-
ter Erkrankung sowohl im Rahmen der Primär- als auch Rezidiv-
situation in Erwägung gezogen werden.
4 Uterine Leiomyosarkome

4.1 Einführung
Das mediane Erkrankungsalter liegt bei 50 Jahren [17]. Klinisch
können Blutungsstörungen und je nach Größe des Befunds
Druckerscheinungen in der Scheide und im Abdomen angegeben
werden. Oft aber sind die Patientinnen asymptomatisch. Somit
sind LMS in der Regel Zufallsbefunde, die sich nach Hysterekto-
mie oder „Myom-“Enukleation ergeben. Eine Abrasio bei Blutung
ist oft nicht beweisend bzw. gestattet nicht den sicheren Aus-
schluss.
Bedauerlicherweise gibt es auch bei Verdacht keine spezifischen
Zeichen in den bildgebenden Verfahren (Sonografie, CT, MRT)
[50].
Leiomyosarkome sind sehr aggressive Tumoren undmit einer un-
günstigen Prognose assoziiert, selbst dann, wenn der Tumor noch
auf den Uterus begrenzt ist. Nach den Regeln vonWHO bzw. GOG
werden daher Leiomyosarkome des Uterus nicht graduiert. Die
Rezidivraten schwanken zwischen 53 und 71%. In einer Unter-
suchung aus Norwegen betrug die 5-Jahres-Überlebensrate auch
im Stadium I nur 51% und im Stadium II 25% [51]. Immerhin zeig-
te diese Untersuchung eine signifikante prognostische Abhängig-
keit im Stadium I für die Tumorgröße und den Mitoseindex, so-
dass insgesamt 3 prognostische Gruppen abgrenzbar waren.
Ganz allgemein ist die Prognose beim LMS –wie bereits erwähnt
– tendenziell eher ungünstig mit einem durchschnittlichen 5-
Jahres-Gesamtüberleben 40–50% [52,53].
Lediglich im Frühstadium scheint sich dies günstiger darzustel-
len. So beträgt das 5-Jahres-Gesamtüberleben gemäß der größ-
Denschlag D et al. Uterine Sarkome. Leitlinie… Geburtsh Frauenheilk 2015; 75
ten Studie von Garg et al. (n = 819 Patientinnen) im Stadium IA
76,6% und bereits im Stadium IB lediglich 48,4% [11].
Signifikante Prognosefaktoren beim LMS sind das Alter und das
Tumorstadium (Tumorgröße) [11,52].
Weitere Prognosefaktoren, die diskutiert werden, sind der tu-
morfreie Absetzungsrand, der Mitosescore sowie die Gefäßinva-
sion [52]. Darüber hinaus ist einer der wichtigsten negativen
Prognosefaktoren das Morcellement [18].

4.2 Histopathologische Diagnose
Leiomyosarkome (LMS) treten entweder solitär im Uterus oder in
Kombination mit Leiomyomata auf, sind dann in der Regel jedoch
die größte Läsion innerhalb des Uterus. Nur ~ 25% der LMS sind
< 5 cm; zwei Drittel sind intramural, 20% submukös und 10%
subserös lokalisiert; ~ 5% finden sich in der Cervix uteri.
Die Schnittfläche ist typischerweise grau-weiß, weich, fisch-
fleischartig und zumeist mit Nekrosen, Einblutungen (sog. bunte
Schnittfläche) und z.T. mit unscharfer Randbegrenzung assozi-
iert. Myxoide LMS weisen typischerweise eine myxoid-zystische
Schnittfläche auf [54].
Histologisch werden in der WHO-Klassifikation das (klassische)
Leimoyosarkom, sowie eine epitheloide und myxoide Variante
aufgeführt [3].
In einem Teil der Fälle lässt sich ein infiltrativesWachstum in das
umgebende Myometrium nachweisen. Die WHO-Klassifikation
fordert für die Diagnose eines LMS den Nachweis von Mitosen
und atypischen Tumorzellen [3]. Aufgrund der z.T. schwierigen
Unterscheidung von infarktoiden Nekrosen und Tumorzellnekro-
sen wird dieser Parameter für die Diagnose nicht zwingend ge-
fordert.
Für das Grading von LMS und anderen seltenen Sarkomenwird in
der WHO-Klassifikation kein System angegeben [3]; Für das Gra-
ding endometrialer Stromasarkome (ESS) erfolgt in der WHO-
Klassifikation eine Unterteilung in Low- und High-Grade-Tumo-
ren [3]. Undifferenzierte uterine Sarkome (UUS) sind aufgrund
der ungünstigen Prognose immer als High-Grade-Tumoren ein-
zuschätzen. Bei extrauterinen Weichteilsarkomen favorisiert die
WHO-Klassifikation zur Prognoseabschätzung und Festlegung
des therapeutischen Vorgehens das Gradingsystem der Fédéra-
tion Nationale des Centres de Lutte Contre le Cancer, das sog.
FNCLCC-Gradingsystem [55–58], das auch von der European Or-
ganisation for Research and Treatment of Cancer (EORTC), emp-
fohlen wird. Das FNCLCC-Gradingsystem lässt sich jedoch nicht
ohne Weiteres auf das uterine LMS und andere seltene Sarkome
des Uterus übertragen.Wird das FNCLCC-Gradingsystem von den
jeweiligen Therapeuten gefordert, kann es im Befundbericht an-
gegeben werden mit dem Hinweis, dass bisher keine prädiktive
bzw. prognostische Beurteilung vorliegt.

4.3 Operative Therapie
Die Entfernung des Uterus in toto bildet den Goldstandard des
operativen Managements. Die Indikation zur Adnexexstirpation
ist fakultativ in Abhängigkeit vom Menopausenstatus zu stellen.
Bei jungen Frauen mit auf den Uterus beschränkten Tumoren
können die Ovarien erhalten werden [11,17,59]. Ein intraperito-
neales Morcellement führt zu einer schlechteren Prognose; des-
halb ist von zerstückelnden Maßnahmen wie z.B. laparoskopi-
scher suprazervikaler Hysterektomie oder aber laparoskopi-
schem uteruserhaltendem Vorgehen mit intraperitonealemMor-
cellement bei Sarkomverdacht abzuraten [18,60].
Die Inzidenz von primären pelvinen und paraaortalen Lymph-
knotenmetastasen ist beim LMS niedrig. Sind die Lymphknoten
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– hierbei häufig bereits intraoperativ auffällig – befallen, liegt
meist auch schon eine hämatogene Metastasierung vor. Insofern
ist eine systematische pelvine und paraaortale Lymphadenekto-
mie nicht mit einer verbesserten Prognose verbunden und wird
im Allgemeinen nicht empfohlen [61]. Suspekte Lymphknoten
sollten dennoch entfernt werden. Bezüglich eines fertilitätserhal-
tenden Vorgehens liegen nur sehr limitierte Daten vor, sodass
dies nicht empfohlen werden kann.
Bei ausgedehnten, fortgeschrittenen Befunden und Symptomatik
sollte der Versuch der operativen Tumorreduktion erfolgen [59].

4.4 Adjuvante Systemtherapie und Radiatio
Eine adjuvante systemische Therapie ist nicht generell indiziert,
da bislang in keiner randomisierten Studie ein Vorteil im Ge-
samtüberleben nachgewiesen werden konnte. Aus den bisher
vorliegenden Ergebnissen von prospektiven Phase-II-Studien als
auch einer Phase-III-Studie scheinen aber Patientinnen mit Leio-
myosarkom, bei denen der Tumor auf den Uterus begrenzt ist
(Stadium I–IIIA mit ausschließlichem Befall der Uterusserosa),
evtl. von einer systemischen Therapie nach Operation ohne Rest-
tumor zu profitieren.
Eine Kombination aus Doxorubicin/Ifosfamid/Cisplatin scheint in
diesem Zusammenhang einen signifikanten positiven Effekt auf
das progressionsfreie 3-Jahres-Überleben (55% mit folgender Ra-
diotherapie vs. 41% in der Kontrollgruppe mit alleiniger Radio-
therapie) zu haben, jedoch einhergehend mit einer deutlich hö-
heren Toxizität [62].
Ähnlich gute Ergebnisse mit jedoch geringerer Toxizität ergibt
sich für eine Kombinations-Chemotherapie mit Docetaxel und
Gemcitabin gefolgt von Doxorubicin (3-Jahres-PFS 57%) [63,64].
Eine vergleichende Phase-III-Studie (Nachbeobachtung vs. Gem-
citabin in Kombination mit Docetaxel gefolgt von Doxorubicin)
wird derzeit durchgeführt (GOG #277).
Es gibt keine Daten für eine adjuvante endokrine Therapie bei
Leiomyosarkomen des Uterus.
Die adjuvante Beckenbestrahlung mit 50,4 Gy im Stadium I oder
II zeigte in einer randomisierten Studie [42] zwar eine verbesser-
te lokale Kontrolle für das Gesamtkollektiv mit unterschiedlichen
Sarkomentitäten, jedoch in der Subgruppe der Patientinnen mit
Leiomyosarkomen (n = 99) keinen Effekt auf die Lokalrezidivrate
(20%mit Strahlentherapie – 24% ohne Strahlentherapie) als auch
keinen Vorteil bezüglich des Gesamtüberlebens. Somit erscheint
eine Strahlentherapie bei Komplettresektion eines LMS im Sta-
dium I/II im Allgemeinen nicht indiziert. Bei R1/2-Resektionen
bei lokal fortgeschrittenem, auf das Becken begrenzten Tumor
kann diese erwogen werden.

4.5 Therapie bei Metastasen und Rezidiv
Bei Rezidiven bzw. Metastasen uteriner Leiomyosarkome scheint
allein die operative Komplettresektion mit einer verbesserten
Prognose assoziiert zu sein [65–68]. Es sollte deshalb bei jedem
Rezidiv bzw. isolierten Metastasen geprüft werden, inwieweit
eine Komplettresektion möglich und sinnvoll ist. Einzelne Stu-
dien zeigten bei einem selektierten Patientenkollektiv ein ver-
bessertes Überleben (medianes Überleben 45 vs. 31 Monate bzw.
2,0 vs. 1,1 Jahre) nach kompletter Resektion von Metastasen bei
Leiomyosarkomen [65,69]. Bei ausgewählten Patientinnen könn-
te insbesondere die Resektion von einzelnen Lungen- und/oder
Lebermetastasen das Überleben verlängern [70,71]. Ein krank-
heitsfreies Intervall von mehr als 6 bis 12 Monaten bei Leiomyo-
sarkomen zeigte hierbei in mehreren Studien ein verbessertes
Überleben nach Metastasenresektion, wohingegen ein verkürz-
tes erkrankungsfreies Intervall als auch eine inkomplette Resek-
tion mit einer schlechteren Prognose assoziiert war.
Die Überlegenheit einer Kombinations- über eine Mono-Chemo-
therapie in dieser Situation ist bisher nur durch eine prospektiv-
randomisierte Phase-II-Studie für die Kombination Docetaxel/
Gemcitabin gezeigt worden [72].
Einige Kombinationen zeigen höhere Ansprechraten als Mono-
Chemotherapien in der Metastasierung, allerdings einhergehend
mit einer höheren Toxizität [73–75].
Für die Mono-Chemotherapie gibt es nur wenige wirksame Sub-
stanzen – Ifosfamid, Gemcitabin oder Doxorubicin mit modera-
ten Ansprechraten zwischen 15 und 25% [76,77]. Auch Paclitaxel,
Cisplatin, Topotecan und Etoposid wurden untersucht, scheinen
aber unzureichend wirksam (geringe Ansprechraten < 10%) [78–
81].
Trabectedin ist als Second-Line-Chemotherapie in der Metasta-
sierung in Phase-II-Studien untersucht worden und sollte in die-
ser Indikation bevorzugt bei symptomarmer Metastasierung ein-
gesetzt werden. Zwar dürfen nur sehr geringe Remissionsraten
erwartet werden, häufig wird aber eine Stabilisierung der Er-
krankung in bis zu 50% der Fälle erreicht [82].
Mit dem Multi-Tyrosinkinaseinhibitor Pazopanib wurde eine
weitere Second-Line-Therapieoption durch eine doppelblinde,
placebokontrollierte Phase-III-Studie mit Einschluss allerdings
unterschiedlicher histologischer Sarkomtypen in der Metastasie-
rung untersucht. Hinsichtlich der Remissionsraten und der Häu-
figkeit einer Stabilisierung der Erkrankung gilt die gleiche Aus-
sage wie zum Trabectedin. In dieser Studie wurde das progres-
sionsfreie Erkrankungsintervall im Gesamtkollektiv als auch in
der Subgruppe der Leiomyosarkome durch Pazopanib signifikant
verlängert [83].
Es gibt keine validen Daten für den primären Einsatz einer endo-
krinen Therapie, wenngleich wenige Kasuistiken mit einem An-
sprechen der Metastasen auf einen Aromatasehemmer bei Nach-
weis des Östrogenrezeptors im Tumorgewebe bekannt sind (Le-
trozol 2,5mg/d, Anastrozol 1mg/d).
Eine perkutane Strahlentherapie kann bei lokoregionären Rezidi-
ven, die nicht resektabel sind, gezielt zur Palliation eingesetzt
werden [49]. Bei isolierten Befunden kann zudem eine postope-
rative Strahlentherapie zur ggf. besseren lokalen Kontrolle ohne
nachgewiesenen Nutzen auf das Gesamtüberleben erwogenwer-
den.
5 Low-Grade endometriale Stromasarkome

5.1 Einführung
Hier liegt das mediane Erkrankungsalter in der 6. Lebensdekade
[17].
In der Regel werden diese Tumoren auffällig durch pathologische
Blutungen, evtl. einhergehend mit einer vergrößerten Gebär-
mutter mit ggf. entsprechenden Beschwerden. Spezifische diag-
nostische Zeichen für Low-Grade ESS fehlen auch hier in den
bildgebenden Verfahren (Sonografie, CT, MRT) [50]. Gleiches gilt
für eine Abrasio bei abnormaler Blutung, die oft nicht zur korrek-
ten Diagnose führt (s.o., z.B. bei intramuralem Sitz) [17]. Beim
Low-Grade ESS ist das Stadium der wichtigste prognostische Fak-
tor [84]. Die Rate für das krankheitsspezifische 5-Jahres-Über-
leben bei Low-Grade ESS im Allgemeinen beträgt 80–90%, für
das 10-Jahres-Überleben ca. 70% [85,86]. Ist der Tumor zum Zeit-
punkt der Diagnose auf den Uterus begrenzt (Stadium I) betragen
Denschlag D et al. Uterine Sarkome. Leitlinie… Geburtsh Frauenheilk 2015; 75
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die Raten sogar 100 bzw. 90%. In höheren Stadien fällt die Rate
auf bis zu 40%.

5.2 Histopathologische Diagnose
In der Vergangenheit erfolgte eine Unterscheidung zwischen
niedrig malignen und hoch malignen Stromasarkomen, die zwi-
schenzeitlich in der WHO-Klassifikation aus dem Jahre 2003 ver-
lassenwurde, aber in der neuen WHO-Klassifikation (2014) wie-
der zur Geltung kommt.
Bedingt durch diese Veränderungen in der Nomenklatur ist die
Literatur im Laufe der Zeit nicht eindeutig zu differenzieren. In-
sofern beziehen sich die Empfehlungen dieser Leitlinie in Kapitel
4 auf das typische Low-Grade ESS im Gegensatz zu Kapitel 5, in
dem die Empfehlungen zum High-Grade ESS als auch zum undif-
ferenzierten uterinen Sarkom (UUS), die eine vergleichbare Tu-
morbiologie aufzuweisen scheinen, subsumiert wurden.
Low-Grade ESS (LG‑ESS) sind definiert als maligne Tumoren be-
stehend aus mesenchymalen Zellen, die dem endometrialen
Stroma des Endometriums in der Proliferationsphase ähneln [3].
Der Nachweis intratumoraler Hämorrhagien und/oder Nekrosen
ist variabel. LG‑ESS zeigen eine myometrane Infiltration mit oder
ohne Lymph-, häufiger jedoch eine Blutgefäßinfiltration; letztere
kann sich gelegentlich in extrauterine Gefäße ausbreiten. Eine
nukleäre bzw. zelluläre Polymorphie kann fehlen oder ist gering
ausgeprägt, die mitotische Aktivität ebenso.

5.3 Operative Therapie
Die Therapie der Wahl ist die totalen Hysterektomie (ohne Mor-
cellement) mit Entfernung beider Adnexe [87].
Die endokrine Abhängigkeit des LG‑ESS ist gut belegt. So zeigt
eine retrospektive Analyse von 153 LG‑ESS-Patientinnen eine
signifikant erhöhte Rezidivrate bei Belassen der Ovarien bei prä-
menopausalen Patientinnen. Sowohl in dieser Analyse als auch in
2 weiteren Auswertungen der SEER-Datenbank ergab sich aller-
dings kein negativer Einfluss auf das Gesamtüberleben. Insofern
sollten die Vorteile eines Ovarerhalts bei jungen Patientinnen ge-
genüber dem Risiko einer höheren Rezidivwahrscheinlichkeit
sorgfältig abgewogen und mit den Patientinnen kritisch dis-
kutiert werden [88,112–115].
Es gibt keine Daten zur onkologischen Sicherheit des Einsatzes
einer Östrogentherapie nach durchgeführter Primärbehandlung
eines Low-Grade ESS mit Entfernung beider Adnexe bei präme-
nopausalen Frauen. Aufgrund der Tumorbiologie des Low-Grade
ESS mit hoher Östrogenabhängigkeit sollte von einer solchen Be-
handlung abgeraten werden [116].
Ein Lymphknotenbefall scheint keinen Einfluss auf die Prognose
zu haben. Insofern ist von einer systematischen Lymphadenekto-
mie als auch von darauf aufbauenden adjuvanten Therapieoptio-
nen kein verlängertes Überleben zu erwarten, sodass die Lymph-
adenektomie insgesamt nicht als Standard empfohlen werden
kann [50,86,88].
Ob bei fortgeschrittenen Tumoren eine Zytoreduktion einen Ein-
fluss auf das Überleben der Patientinnen hat, ist unklar [89]. Die
Indikation hierzu ergibt sich – ggf. in palliativer Intention – aus
dem klinischen Beschwerdebild der Patientin.
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5.4 Adjuvante Systemtherapie und Radiatio
Eine postoperative adjuvante endokrine Therapie kann mit der
Patientin ab Stadium FIGO III diskutiert werden, obwohl prospek-
tive Studien dazu fehlen. Die Daten aus vergleichenden retro-
spektiven Analysen zur adjuvanten Therapie sprechen für den
Einsatz von entweder Medroxyprogesteronacetat 200mg/d (in
Deutschland lediglich als 250-mg-Dosis erhältlich) bzw.
Megestrolacetat 160mg/d oder alternativ für einen Aromatase-
hemmer (Letrozol 2,5mg/d, Anastrozol 1mg/d oder Exemestan
25mg/d). Die adjuvante Therapiedauer ist unzureichend unter-
sucht. Es wird eine Zeitdauer von 5 Jahren diskutiert [37].
Für eine adjuvante Chemotherapie liegen keine validen Daten
vor.
Eine große epidemiologische Studie aus den USA an 3650 Patien-
tinnen mit Uterussarkomen ergab sowohl einen signifikant posi-
tiven Einfluss einer adjuvanten Beckenbestrahlung (± Brachythe-
rapie) auf das lokoregionär-rezidivfreie Überleben im gesamten
Kollektiv [90] als auch in der Subgruppe der Patientinnen mit
ESS (n = 361: nach 5 Jahren 97 vs. 93% bzw. nach 8 Jahren 97 vs.
87%). Eine weitere große epidemiologische Studie aus den USA
an insgesamt 1010 Patientinnenmit ESS konnte jedoch bezüglich
des Gesamtüberlebens keinen signifikanten Benefit einer adju-
vanten Strahlentherapie nachweisen [86]. In der einzigen rele-
vanten randomisierten Studie zur Beckenbestrahlung bei uteri-
nen Sarkomen [42], in der 30 Patientinnen mit endometrialem
Stromasarkom inkludiert waren, wurde das Überleben nicht se-
parat für diese Subgruppe analysiert. Somit scheint beim
endometrialen Stromasarkom die postoperative Strahlenthera-
pie lediglich eine mäßiggradige weitere Verbesserung der ohne-
hin guten lokoregionären Kontrolle zu ermöglichen, was deshalb
gegen die mittel- und langfristigen Nebenwirkungen abzuwägen
ist.

5.5 Therapie bei Metatastasen und Rezidiv
Endometriale Stromasarkome haben im Vergleich zu Leiomyo-
sarkomen in der Regel eine bessere Prognose. Teilweise treten je-
doch Rezidive noch nach Jahrzehnten auf [91]. Bei jedem Rezidiv
bzw. Metastasen sollte überprüft werden, ob eine Operation mit
dem Ziel der makroskopischen Komplettresektion möglich ist
[43]. Aufgrund ihres langsamen Wachstums können ggf. auch
wiederholte Resektionen bei Low-Grade endometrialen Stroma-
sarkomen einen Benefit mit sich bringen [50].
Zur Palliation bei Lokal- bzw. lokoregionären Rezidiven, die nicht
komplett resektabel sind, kann eine perkutane Strahlentherapie
gezielt eingesetzt werden [92,93].
Bei postoperativem Residualtumor, inoperablen Rezidiven oder
Fernmetastasen von Low-Grade endometrialen Stromasarkomen
kann eine Systemtherapie zum Einsatz kommen. Aufgrund ihrer
hohen Expression von Östrogen- und Progesteronrezeptoren
kommen bei Low-Grade endometrialen Stromasarkomen Gesta-
gene oder Aromatasehemmer zum Einsatz [94–97].
Retrospektive Analysen von kleinen Fallserien sprechen für eine
gute Wirksamkeit von Medroxyprogesteronacetat 200mg/d (in
Deutschland als 250-mg-Dosis erhältlich) oder Megestrolacetat
160mg/d. Es sind Ansprechraten bis 82% beschrieben [95]. Ob-
wohl weniger Daten vorliegen, scheinen alternativ auch Aroma-
tasehemmer (Letrozol 2,5mg/d, Anastrozol 1mg/d oder Exemes-
tan 25mg/d) einen positiven Effekt zu haben [96].
Eine Chemotherapie sollte nur eingesetzt werden, wenn andere
Optionen erschöpft sind. Studien, die eine Überlegenheit einer
Kombinations- über eine Monotherapie zeigen, existieren nicht.
Die Datenlage stützt sich nur auf Kasuistiken und Phase-II-Stu-
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Leitlinie
dien, in denen auch andere Uterussarkome behandelt wurden
[98,99].
6 High-Grade endometriale Stromasarkome
und undifferenzierte uterine Sarkome

6.1 Einführung
Das mediane Erkrankungsalter beträgt ca. 60 Jahre. Die Diagnose
wird öfter erst in fortgeschrittenen Stadien gestellt. In der Regel
können diese Tumoren ebenso durch pathologische Blutungen
auffällig werden, evtl. einhergehend mit einer vergrößerten Ge-
bärmutter mit ggf. entsprechenden Beschwerden. Aufgrund der
häufigen Detektion in fortgeschrittenen Stadien ist die Prognose
mit einemmedianen Gesamtüberleben von 1–2 Jahren ungünstig
[100,101]. Als weiterer Prognosefaktor bezüglich des Überlebens
als auch der lokalen Kontrolle wird neben dem Tumorstadium
auch das Alter (≤ 60 vs. > 60 Jahre) postuliert [102].

6.2 Histopathologische Diagnose
High-Grade endometriale Stromasarkome (HG‑ESS) sind Tumo-
ren ausgehend vom endometrialen Stroma der Proliferations-
phase des Endometriums mit infiltrativem und destruierendem
Wachstum zumeist bis in die äußere Hälfte des Myometriums
und oft nachweisbarer extrauteriner Ausbreitung. Die Majorität
der HG‑ESS zeigt intratumorale Nekrosen (mikroskopisch oder
makroskopisch).
Undifferenzierte uterine Sarkome (UUS) sind High-Grade malig-
ne mesenchymale Tumoren des Endo- oder Myometriums, die
keine Ähnlichkeit mit dem endometrialen Stroma aufweisen
und sich morphologisch keinem histogenetischen Typ zuordnen
lassen [103]. Morphologisch handelt es sich um sehr polymor-
phe, mitotisch hochaktive Tumoren mit zahlreichen atypischen
Mitosen, einem infiltrativ-destruktivem Wachstum mit z.T.
rhabdoider und myxoider Struktur und Gefäßinfiltration [103].
Wie bereits erwähnt, ist der Terminus „undifferenziertes endo-
metriales Sarkom (UES)“, der noch in der WHO-Klassifikation
von 2003 geführt wurde [104], in der aktuellen WHO-Klassifika-
tion nicht mehr enthalten [3] und sollte somit nicht mehr ver-
wendet werden.

6.3 Operative Therapie
Die Therapie der Wahl besteht auch hier in einer totalen Hyster-
ektomie (ohne Morcellement) und einer Adnexexstirpation bds.
Ob die Adnexe in der Prämenopause belassen werden können,
ist unklar. Zwar sind positive pelvine und/oder paraaortale
Lymphknoten mit einer schlechteren Prognose assoziiert, aller-
dings gibt es keinen Hinweis darauf, dass durch die operative Ent-
fernung und darauf aufbauende adjuvante Therapieoptionen die-
se eingeschränkte Prognose verbessert wird.
Ob bei fortgeschrittenen Tumoren eine Zytoreduktion einen Ein-
fluss auf das Überleben der Patientinnen hat, ist unklar. Einemul-
tizentrische retrospektive Analyse konnte jedoch diesbezüglich –

im Gegensatz zu den Low-Grade ESS – einen positiven Effekt
einer Zytoreduktion auf das Überleben nachweisen [89].

6.4 Adjuvante Systemtherapie und Radiatio
Eine postoperativ adjuvante endokrine Therapie kann in Analo-
gie zum Low-Grade ESS mit der Patientin dann besprochen wer-
den, wenn im Tumor Östrogen- und/oder Progesteronrezeptoren
nachgewiesen sind, obwohl auch hier prospektive Studien fehlen.
Bei ungünstiger Prognose dieses histologischen Typs und fehlen-
den Alternativen in der adjuvanten Therapie kann die Nutzen-Ri-
siko-Bewertung bei der Aufklärung der Patientin für den Einsatz
von Medroxyprogesteronacetat 200mg/d (in Deutschland ledig-
lich als 250-mg-Dosis erhältlich) oder Megestrolacetat 160mg/d
sprechen. Alternativ ist ein Aromatasehemmer (Letrozol 2,5mg/
d, Anastrozol 1mg/d oder Exemestan 25mg/d) in Betracht zu zie-
hen. Die adjuvante Therapiedauer ist unzureichend untersucht.
Für eine adjuvante Chemotherapie liegen keine validen Daten
vor, sodass dies individuell besprochen werden sollte.
In einer multizentrischen retrospektiven Analyse wurden 59 Pa-
tientinnenmit endometrialen Stromatumoren untersucht, davon
n = 29 mit undifferenziertem uterinen Sarkom (58% in den Sta-
dien I und II [FIGO 1988] [102]). 86% der Patientinnen erhielten
eine externe Teletherapie des Beckens (mediane Dosis im Ge-
samtkollektiv 48 Gy) bzw. 51% eine Brachytherapie. Für die Pa-
tientinnen mit undifferenziertem uterinen Sarkom betrug nach
5 Jahren das Gesamtüberleben 65%, die lokoregionäre Kontrolle
40%. Die Beckenbestrahlung war in der Gesamtgruppe (endome-
triales Stromasarkom und undifferenziertes uterines Sarkom) in
multivariater Analyse mit einem signifikant verbesserten Ge-
samtüberleben assoziiert. Somit besteht beim undifferenzierten
uterinen Sarkom eine limitierte Datenlage zur Radiotherapie.

6.5 Therapie bei Metastasen und Rezidiv
Obwohl nur wenige Daten vorliegen, kann in Analogie zum Low-
Grade ESS eine endokrine Therapie auch hier mit der Patientin
dann besprochen werden, wenn im Tumor Östrogen- oder Pro-
gesteronrezeptoren nachgewiesen werden.
Im Allgemeinen kann diese Tumorentität chemotherapeutisch in
Analogie zu anderen Weichteilsarkomen (z.B. Leiomyosarkom)
behandelt werden, wobei die Daten hierfür insgesamt limitiert
sind.
7 Uterines Adenosarkom

7.1 Einführung
Diese seltene Entität kommt in allen Altersklassen vor [105], mit
einemGipfel im 6. und 7. Lebensjahrzehnt. Sie scheint etwas häu-
figer als andere Sarkome durch Regeltempo- und Regeltypus-
störungen aufzufallen, evtl. ebenso einhergehend mit einer ver-
größerten Gebärmutter mit ggf. entsprechenden Beschwerden.
Die Rezidivrate beim Adenosarkom ohne sarkomatöse Überwu-
cherung beträgt 15–25%, bei den Fällen mit sarkomatöser Über-
wucherung 45–70%. Eine erhöhte Rezidivratewird auch bei tiefer
myometraner Invasion, Lymphgefäßinvasion, hochmaligner
heterologer Stromakomponente und/oder einer extrauterinen
Ausbreitung beobachtet. Die Rezidive finden sich vornehmlich
im Becken oder in der Vagina. Fernmetastasen (vor allem pulmo-
nal) kommen in ca. 5% der Fälle vor [106]. Die Mortalität des ty-
pischen Adenosarkoms beträgt 10–25%, diejenige bei einer sar-
komatösen Überwucherung bis zu 75%. Aus einem umfangrei-
chen Vergleich von über 500 Patientinnen mit Adenosarkom mit
fast 5000 Patientinnen mit einem Karzinosarkom geht hervor,
dass Patientinnen mit Adenosarkom eine deutlich günstigere
Prognose haben. So betrug das 5-Jahres-Gesamtüberleben im
Frühstadium 79% und im Stadium III immerhin noch 48% im Ge-
gensatz zum Karzinosarkom mit lediglich 51% im Frühstadium
bzw. 24% im Stadium III [107].
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7.2 Histopathologische Diagnose
Entsprechend der WHO-Klassifikation werden Adenosarkome
(AS) definiert als gemischte epithelial-mesenchymale Tumoren
des Uterus mit benigner epithelialer und maligner mesenchyma-
ler Komponente [108,109]. Dabei zeigt die mesenchymale Kom-
ponente in ~ 90% der Fälle eine Low-Grade-Histologie. Entspricht
die mesenchymale Komponente einem High-Grade-Sarkom
(hochgradige Polymorphie, höhere Mitoserate, ggf. myometrane
bzw. zervikale Stromainvasion und Veneneinbrühe mit z.T.
Nachweis heterologer Elemente) und ist diese in > 25% des Tu-
mors nachweisbar, ergibt sich die Diagnose eines AS mit sarko-
matöser Überwucherung (sarcomatous overgrowth).

7.3 Operative Therapie
Wie bei den anderen Sarkomen steht die Hysterektomie ohne
Morcellement im Vordergrund.
Ob die Adnexe mit entfernt werden sollen, ist unklar.
Der Stellenwert einer systematischen pelvinen und paraaortalen
Lymphadenektomie ist ebenso unklar [37].
In Fällen von fortgeschrittenen Befunden ist auch hier die maxi-
male operative Tumorreduktion anzustreben.

7.4 Adjuvante Systemtherapie und Radiatio
In die Studien zur adjuvantenTherapie bei Karzinosarkomen/Ma-
lignen Müller-Mischtumoren des Uterus sind sehr wenige Ade-
nosarkome eingegangen. Aussagekräftige Daten, insbesondere
zur Chemotherapie, liegen somit nur für das Karzinosarkom vor.
Die Daten können vermutlich nur bedingt auf das Adenosarkom
übertragen werden.

7.5 Therapie bei Metastasen und Rezidiv
Aufgrund fehlender Daten wird analog zu den anderen uterinen
Sarkomen die Überprüfung eines operativen Ansatzes mit Kom-
plettresektion empfohlen. Eine Strahlentherapie kann zur Pallia-
tion von Lokalrezidiven bei Inoperabilität eingesetzt werden bzw.
postoperativ bei isolierten Befunden erwogen werden. Ein opti-
males Regime bezüglich einer Systemtherapie fehlt. Rezidive von
Adenosarkomen mit und ohne Sarcomatous Overgrowth zeigen
jedoch ein Ansprechen auf ifosfamid- bzw. doxorubicinhaltige
Chemotherapien [110].
8 Nachsorge

Die Nachsorge dient der Sicherung des Heilerfolgs und der Le-
bensqualität.
Die tumorspezifisch orientierte Nachsorge der Patientin mit Spe-
kulumeinstellung, vaginaler und rektaler Untersuchung und ggf.
Ultraschall sollte in regelmäßigen Abständen erfolgen.
Ob eine lokale Intervention bei frühzeitig detektiertem uniloku-
lärem Rezidiv zu einer Verbesserung des Gesamtüberlebens
führt, ist unklar (siehe auch spezielle Kapitel der einzelnen Enti-
täten).
Gleichwohl kann eine weiterführende bildgebende Diagnostik
zur Früherkennung von Metastasen sinnvoll sein.
Die allgemeine Nachsorge der Patientin zielt auf die psychosozi-
alen und sozialmedizinischen Aspekte.
Die Betreuung soll auch berücksichtigen, dass eventuelle Begleit-
erkrankungen den Schweregrad der kurz-, mittel- und langfristi-
gen Therapienebenwirkungen nach einer OP und/oder perkuta-
nen Radiatio sowie einer medikamentösen/zytostatischen Be-
handlung erhöhen können.
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9 Management morcelliertes Sarkom

Bezüglich der Fragestellung, wie im Falle eines morcellierten Sar-
koms vorgegangen werden soll, existieren in der Literatur keine
prospektiven Studien, sondern nur retrospektive Fallsammlun-
gen. Deshalb schließen sich die Autoren dieser Leitlinie dem im
August 2014 veröffentlichten Positionspapier der Deutschen Ge-
sellschaft für Gynäkologie und Geburtshilfe bezüglich der Proble-
matik des Uterussarkomrisiko bei Morcellation an [111]. In die-
sem werden Statements und Handlungsempfehlungen ausführ-
lich dargestellt.
10 Patientinnenaufklärung

Die Aufklärung der Patientin über Diagnose, Prognose und Be-
handlungsmaßnahmen bei uterinen Sarkomen ist eine der zen-
tralen Aufgaben des Arztes und ein entscheidender Bestandteil
der Arzt-Patient-Kommunikation. Sie dient dem Aufbau eines
Vertrauensverhältnisses und der aktiven Zusammenarbeit zwi-
schen Arzt und Patientin. DerWunsch nach Aufklärung ist bei Pa-
tientinnen erfahrungsgemäß groß. In der Regel erfolgt die Auf-
klärung nicht nur in einem einzigen Gespräch, sondern ist ein be-
handlungsbegleitender Prozess. Idealerweise mündet sie in ei-
nen gemeinsamen Entscheidungsprozess (shared decision ma-
king).
Eine gelungene Aufklärung wirkt sich positiv z.B. auf die Compli-
ance, die Toleranz von Nebenwirkungen und die Behandlungs-
zufriedenheit aus.
Die Informations- und Aufklärungspflichten gegenüber den Pa-
tientInnen sind seit 2013 im neuen „Gesetz zur Verbesserung
der Rechte von Patientinnen und Patienten“ (PatRechteG, in Kraft
getreten am 26.02.2013) geregelt. Der Deutsche Bundestag hat
am 29. November 2012 die Gesetzesvorlage angenommen. Fol-
gende Aspekte sind Gegenstand des Gesetzes: Die Informations-
pflichten zwischen Behandler und Patient, die Einwilligung, die
Aufklärungspflichten, die Dokumentation der Behandlung, die
Einsichtnahme in die Patientinnenakte und die Beweislast der
Haftung bei Behandlungs- und Aufklärungsfehlern. Mit dieser ge-
setzlichen Regelung verbunden sind Verpflichtungen mit Geset-
zescharakter, die über den Rahmen von Empfehlungen einer Leit-
linie hinausgehen.
Folgende Aspekte gilt es im Rahmen der Aufklärung zu beachten:
Ein angemessener Rahmen (störungsfreie und angenehme Um-
gebung, ausreichend Zeit) sollte gewährleistet sein. Es liegt im
Ermessen der Patientin, ob der Partner, Angehörige oder Dritte
einbezogen werden sollen. Förderlich für die Gesprächsführung
sind aktives Zuhören und das Ausdrücken von Empathie sowie
die Ermutigung der Patientin, Gefühle auszudrücken und Fragen
zu stellen. Es wurden eine Reihe von Trainingsprogrammen ent-
wickelt, um Ärzten die Möglichkeit zu geben, patientenzentrierte
Gesprächsführung und den Umgang mit schwierigen Kommuni-
kationssituationen einzuüben. Die Aufklärung sollte umfassend,
verständlich (möglichst unter Verzicht auf medizinische Fach-
begriffe) und wahrheitsgemäß sein. Hierbei ist insbesondere auf
das Informationsbedürfnis und die Belastbarkeit der Patientin
Rücksicht zu nehmen. Die Aufklärung ist in der Krankenakte zu
dokumentieren.
Die alleinige Aufklärung von Angehörigen einer einsichtsfähigen
Patientin ist in der Regel unzulässig, es sei denn, die Patientin hat
dem ausdrücklich zugestimmt.
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Leitlinie
In Bezug auf die Diagnose soll der Arzt die Patientin wahrheits-
gemäß informieren, ohne Inhalte zu verharmlosen; trotzdem soll
je nach individueller Ausgangssituation der Erkrankung der Hoff-
nung auf Heilung oder Linderung genug Raum gegeben werden.
In jedem Fall sollte der Arzt klären, ob die Informationen bei der
Patientin wie intendiert angekommen sind. Im Rahmen der Auf-
klärung sollte auch auf weiterführende Hilfen hingewiesen wer-
den, vor allem auf Unterstützung durch Psychoonkologen, Seel-
sorge oder Selbsthilfegruppen. Im Falle des Fortschreitens der Er-
krankung ist es wichtig, dass die notwendige wahrheitsgemäße
Aufklärung im Einklang mit der Vermittlung von Hoffnung ste-
hen soll. Wenn keine Heilung mehr möglich ist, kann das Aufzei-
gen einer bestmöglichen Linderung von Beschwerden hilfreich
sein.
Hinsichtlich der Behandlung sollten die Grundsätze der Behand-
lung in Bezug auf Zweck, Art, Umfang und Durchführung sowie
den Nutzen wie auch das mit den Behandlungsmaßnahmen ver-
bundene Risiko dargestellt werden. Alternativen in der Behand-
lung, z.B. im Rahmen einer Teilnahme an klinischen Studien, sind
zu erklären. Auch die Nebenwirkungen oder mögliche Spätfolgen
einer Behandlung mit ihren Auswirkungen auf die Lebensfüh-
rung und Lebensqualität der Patientin sind zu erörtern. Auf das
Recht, eine zweite Meinung einzuholen, soll hingewiesen wer-
den. Die Notwendigkeit einer onkologischen Nachsorge und die
Möglichkeiten der Rehabilitation nach abgeschlossener Behand-
lung sollen ebenfalls angesprochen werden, wie auch vorhande-
ne Angebote psychoonkologischer und sozialrechtlicher Unter-
stützung sowie Leistungen durch Selbsthilfegruppen.
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Statements und Empfehlungen

2.1 Inzidenz, Tumortypisierung bzw. Klassifikation
und Stadieneinteilung

Uterine Sarkome sind eine heterogene Gruppe insgesamt selte-
ner Malignome (1,5–3/100000) der Uterusmuskulatur, des endo-
metrialen Stromas oder des uterinen Bindegewebes.
Der Terminologie und der morphologischen Diagnostik uteriner
Sarkome soll die jeweils gültige Auflage der WHO-Klassifikation
zugrunde gelegt werden.
Der postoperativen Stadieneinteilung uteriner Sarkome soll die
jeweils gültige pTNM-Klassifikation und FIGO-Klassifikation zu-
grunde gelegt werden.

2.2 Diagnostik
Es gibt keine spezifischen Symptome für uterine Sarkome.
Die vaginale Ultraschalluntersuchung ist die Methode der Wahl
im Rahmen der bildgebenden Diagnostik bei Verdacht auf Vorlie-
gen eines uterinen Sarkoms.
Bildgebende Verfahren oder diagnostische Operationen können
ein uterines Sarkom nicht ausschließen.
Bei histologisch nachgewiesenem uterinen Sarkom sollte auf-
grund des hohen Metastasierungspotenzials eine Computerto-
mografie von Thorax und Abdomen erfolgen.
Die Patientin mit der Diagnose eines uterinen Sarkoms sollte in
einer interdisziplinären Tumorkonferenz vorgestellt werden.

3 Karzinosarkom
Im Frühstadium sollen die komplette Entfernung des Uterus
ohne Morcellement und eine Adnexexstirpation bds. erfolgen.
Darüber hinaus sollte eine systematische pelvine und paraaortale
Lymphadenektomie erfolgen.
Beim Karzinosarkom kann eine adjuvante Chemotherapie durch-
geführt werden.
Zur Verbesserung der lokalen Kontrolle sollte beim Karzinosar-
kom eine postoperative Radiotherapie beim Vorliegen eines Sta-
diums FIGO I oder II durchgeführt werden.

4 Leiomyosarkom
Im Frühstadium sollen die komplette Entfernung des Uterus
ohne Morcellement und eine Adnexexstirpation bds. erfolgen.
Bei prämenopausalen Patientinnen können die Ovarien belassen
werden.
Eine systematische pelvine und paraaortale Lymphadenektomie
sollte bei diagnostisch unauffälligen LK nicht durchgeführt wer-
den.
Eine adjuvante Chemotherapie sollte nicht generell durch-
geführt, kann aber in Abhängigkeit von Risikofaktoren (z.B. hö-
heres Tumorstadium) individuell diskutiert werden.
Eine Strahlentherapie nach Komplettresektion eines LMS im Sta-
dium I/II sollte nicht durchgeführt werden.
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Im Falle eines Rezidivs bzw. bei isolierten Metastasen sollte ge-
prüft werden, ob operative bzw. lokaltherapeutische Maßnah-
men indiziert sind.

5 Low-Grade endometriales Stromasarkom
Im Frühstadium sollen die komplette Entfernung des Uterus
ohne Morcellement und eine Adnexexstirpation bds. erfolgen.
Eine systematische pelvine und paraaortale Lymphadenektomie
sollte bei diagnostisch unauffälligen LK nicht durchgeführt wer-
den.
Eine adjuvante endokrine Therapie sollte nicht generell durch-
geführt, kann aber in Abhängigkeit von Risikofaktoren (z.B. hö-
heres Tumorstadium) individuell diskutiert werden.
Eine adjuvante Chemotherapie sollte nicht durchgeführt werden.
Eine adjuvante Strahlentherapie sollte nach Komplettresektion
nicht durchgeführt werden.
Im Falle eines Rezidivs bzw. bei isolierten Metastasen sollte ge-
prüft werden, ob operative bzw. lokaltherapeutische Maßnah-
men indiziert sind.
Es gibt keine Daten zur onkologischen Sicherheit des Einsatzes
einer Hormonersatztherapie nach durchgeführter Primärbe-
handlung eines Low-Grade ESS. Aufgrund der Tumorbiologie des
Low-Grade ESS mit hoher Östrogenabhängigkeit sollte von einer
Hormonersatztherapie abgeraten werden.

6 High-Grade endometriales Stromasarkom
und undifferenziertes uterines Sarkom

Im Frühstadium sollen die komplette Entfernung des Uterus
ohne Morcellement und eine Adnexexstirpation bds. erfolgen.
Eine systematische pelvine und paraaortale Lymphadenektomie
sollte bei diagnostisch unauffälligen LK nicht durchgeführt wer-
den.
Eine adjuvante Therapie kann durchgeführt werden.

8 Nachsorge
In den ersten 2–3 Jahren nach Primärtherapie sollte eine regel-
mäßige Nachsorge alle 3 Monate mit Spekulumeinstellung, vagi-
naler und rektaler Untersuchung und gegebenenfalls Ultraschall
erfolgen.
Eine weiterführende bildgebende Diagnostik zur Früherkennung
von Metastasen kann sinnvoll sein.

10 Patientinnenaufklärung
Den Patientinnen soll angeboten werden, den Partner/die Part-
nerin oder Angehörige in das Gespräch bzw. die Gespräche ein-
zubeziehen.
Die Patientin soll auf die Möglichkeit, Selbsthilfegruppen zu kon-
taktieren, hingewiesen werden.
Der Patientin sollte eine psychosoziale und psychoonkologische
Unterstützung bei psychischen, sexuellen oder partnerschaftli-
chen Problemen angeboten werden.
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