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FORTBILDUNG

CME

Moderne Chirurgie
retroperitonealer Weichgewebesarkome: 
Primärtumore

Primäre retroperitoneale Sarkome 

(RPS) bleiben in der Regel lange un-

erkannt. Erst spät treten Symptome 

wie Druckgefühl, Bauchschmerzen 

etc. auf. In der Bildgebung zeigen 

sich große Tumore mit Verdrängung 

retroperitonealer oder abdomineller 

Organe. Der klinische Aspekt einer 

„pseudokapselartigen Raumforde-

rung“ gibt das tatsächliche Ausmaß 

der Tumorinfiltration durch primäre 

RPS nicht wider. Der Nutzen einer 

„kompartimental-orientierten“ 

Resektion unter Einbeziehung 

benachbarter Strukturen wie etwa 

des Zwerchfells ist wahrscheinlich. 

Multiviszerale Resektionen bei pri-

mären RPS basieren auf speziellen 

operativen Grundlagen. Der CHAZ-

Beitrag gibt eine aktuelle Übersicht 

über die Therapieprinzipien.

Matthias H.M. Schwarzbach1, Wolfgang Wild1, Fabian Borrmann1, Pius Dörr2, Gerhard Mall3 

Nach medianer Laparotomie werden zu-
nächst die axialen Stammgefäße Vena cava 
und Aorta in ihrer Lagebeziehung zum 

RPS präpariert und bezüglich einer Gefäßbeteili-
gung evaluiert. Beteiligte Gefäße werden en bloc 
reseziert, ebenso retroperitoneale oder abdominelle 
Organe. Die am häufigsten resezierten Organe sind 
die Nieren, der Dickdarm und der Dünndarm. Um 
auch nach dorsal und lateral tumorfreie Präpara-
teränder zu erzielen, wird zwischen der Wirbelsäule 
und der Psoasmuskulatur disseziert sowie lateral in 
der muskulären Bauchwand. Bei Blutgefäßbefall ist 
eine Einteilung und präoperative Rekonstruktions-
planung sinnvoll, damit die Gefäßbeteiligung – die 
bei etwa 16 Prozent der primären RPS also jedem 
fünften Patient auftritt – intraoperativ nicht zum li-
mitierenden Faktor einer kurativen Resektion wird. 
Eine Gefäßbeteiligung vom Typ I definiert den si-
multanen Befall retroperitonealer Leitarterien und 
Venen. Ein alleiniger arterieller Befall wird als Typ 
II (z.B. Aorta) und ein alleiniger venöser Befall als 
Typ III (V. cava) bezeichnet. Unter Typ IV werden 
RPS subsummiert, die keine direkte Gefäßinfiltrati-
on oder Umwachsung aufweisen. Entsprechend die-

ser Einteilung ergibt sich ein therapeutischer Algo-
rithmus mit Gefäßresektion und Gefäßersatz oder 
einer speziellen subadventitiellen Gefäßdissektion. 
Im modernen Therapiekonzept stellt eine retrope-
ritoneale Gefäßbeteiligung keine Kontraindikation 
für die kurative Resektion dar. In den aktuellen Pati-
entenkollektiven (mehr als 100 Patienten) zeigen die 
Fünf-Jahres-Überlebensraten von über 60 Prozent 
nach Resektion primärer RPS die Bedeutung des 
multiviszeralen Vorgehens an. Gleichzeitig deuten 
signifikante Lokalrezidivraten (30–40 %) darauf hin, 
dass besonders der „kompartimental-orientierten“ 
multiviszeralen Resektion sowie additiven Thera-
pieformen (Strahlentherapie) eine besondere Be-
deutung zukommt. Aufgrund der Seltenheit RPS ist 
eine Fokussierung auf Sarkomzentren und die Re-
krutierung für klinische Studien sinnvoll. Im Einzel-
fall kann das Expertengremium (Sarkomboard) eine 
leitliniengerechte und gleichzeitig individualisierte 
Therapieempfehlung aussprechen, um die optimale 
Therapiestrategie im Rahmen eines multimodalen 
Therapiekonzeptes zu definieren.

Primäre retroperitoneale Sarkome  
sind eine chirurgische Herausforderung

Lebenswichtige Organe des Retroperitoneums, wie 
das Pankreas und die Nieren können durch das ex-
pansive und infiltrative Tumorwachstum einbezo-
gen sein [1, 5, 14, 21, 22, 33]. Darüber hinaus werden 
auch viszerale Organe wie der Dünndarm befallen 

1Chirurgische Klinik und Sarkomzentrum*, 2Klinik für Radiologie, 
Neuroradiologie und Nuklearmedizin, 3Pathologisches Institut, Klini-
kum Frankfurt Höchst
*Mitglied der German Interdisciplinary Sarcoma Group (GISG); Zerti-
fiziert für die TNF-Extremitätenperfusion; Kooperationspartner im UCT
(Universitäres Centrum für Tumorerkrankungen) Frankfurt. Eines von
acht deutschen Sarkomzentren die mit der Patientenorganisation „Das 
Lebenshaus e.V.“ kooperieren.

persönliches Autorenexemplar/CHAZ



Retroperitoneale Weichgewebesarkome

CHAZ | 13. Jahrgang | 4. Heft | 2012 3

[8, 16]. In Einzelfällen ist auch ein durch das Zwerchfell vor-
anschreitendes Wachstum in den Brustraum mit Befall der 
Lungen oder des Herzens zu beobachten. Der Hauptgrund 
für die Beteiligung verschiedener anatomischer Organsyste-
me ist das expansive Tumorwachstum, das bei Primärtumo-
ren sehr lange asymptomatisch bleibt [14, 21, 22] (W Abb. 1). 
RPS sind histologisch häufig als Liposarkome, Leiomyosar-
kome oder maligne fibröse Histiozytome anzusprechen [32]. 
Die Operationspräparate wiegen nicht selten mehrere Kilo-
gramm. Die Prognose ist bestimmt durch das Lokalrezidiv 
[13, 27] und die Fernmetastasierung. Patienten sterben an 
progressiven, chirurgisch nicht mehr kontrollierbaren Lokal-
rezidiven, oft auch ohne Fernmetastasen [29]. Daher kommt 
der lokalen Tumorkontrolle bei primären RPS eine ganz be-
sondere Bedeutung zu. Die Chirurgie ist somit die tragende 
Säule in der Behandlung der primären RPS [16, 32, 34]. Die 
Strahlentherapie, die vor allem bei schlecht differenzierten 
RPS, knappen Resektionsgrenzen und in der Lokalrezidivbe-
handlung Anwendung findet, ist limitiert durch benachbarte 
strahlensensible Organe [2]. Im Folgenden wird die moderne 
Chirurgie der primären retroperitonealen Sarkome in ihren 
einzelnen Facetten beschrieben. Dabei werden Grundprinzi-
pien dargestellt, die als Therapieempfehlung gewertet werden 
können.

Ein Tumor, der die Blutgefäßwand von außen befällt,  
wird als sekundäre Gefäßbeteiligung gewertet

Als primäres RPS werden Tumoren verstanden, die initial 
diagnostiziert werden, einschließlich der zuvor biopsierten 
und inkomplett resezierten Tumoren (12 Wochen nach der 
Erstdiagnosestellung) [22]. Lokalrezidive werden definiert als 
Tumoren, die nach makroskopisch vollständiger Resektion 
im weiteren Verlauf auftreten. Die Situation, in der Tumoren 
von den retroperitonealen Gefäßen ausgehen, wird als primä-
re Blutgefäßbeteiligung bezeichnet [22, 24, 25]. Ein Tumor, 
der die Blutgefäßwand von außen befällt, wird als sekundäre 
Gefäßbeteiligung gewertet [22, 24, 25]. Da es im Retroperito-
neum kein eigentlich von Faszien umgrenztes Kompartiment 
gibt (wie an den Extremitäten), wird von einer Komparti-
ment-orientierten oder „quasi-kompartimentalen“ Resektion 
gesprochen. Verstanden wird darunter eine komplette Tu-
morresektion en bloc mit viszeraler Resektion benachbarter 
Organe und Strukturen, die den Tumor bedecken [4]. Eine 
komplette Resektion wird definiert als die Entfernung des 
gesamten makroskopisch sichtbaren Tumorgewebes. Die in-
komplette Resektion (Debulking) ist definiert als Entfernung 
von mindestens der Hälfte der Tumormasse. Voroperationen 

Abbildung 1 Schnittbildgebung eines 
primären retroperitonealen Liposarkoms 
mit axialer und koronarer Ansicht. 
a_Computertomographie (Somatom 64, 
5-mm-Schichten, venöse Phase), 
b_Magnetresonanztomographie (Sym-
phony, 1,5 Tesla, T2-HASTE-Sequenz). 
Typisch ist das verdrängende Tumor-
wachstum und die Beteiligung verschie-
dener Organe und Organsysteme (Dick-
darm, Dünndarm, Niere, Bauchwand, 
etc.). Die Niere ist nach ventral dem 
Tumor aufsitzend verschoben, es zeigt 
sich ein gestautes Kelchsystem. 
Die Milz „reitet“ auf dem Tumor. 
Histopathologisch handelte es sich 
um ein dedifferenziertes 30 × 20 × 15 
Zentimeter großes Liposarkom mit einem 
Gewicht von 4,5 Kilogramm.

_a

_b

_a

_b _b
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werden als Exploration oder Biopsie bezeichnet. Eine mul-
tiviszerale Resektion ist definiert durch die Entfernung von 
retroperitonealem Sarkom, einem oder mehreren adhärenten 
Organen. 
Eine Schnittbildgebung ist die Voraussetzung zur Beurteilung 
der Resektabilität (ESMO und NCCN Guidelines für Weich-
teilsarkome) [4, 9]. Der Befall retroperitonealer, abdominel-
ler Organe und der großen Blutgefäße wird dabei bewertet 
(W Abb. 1). Die Kernspintomographie und die Computer-
tomographie liefern die für die Operation notwendigen In-
formationen. Eine histologische Gewebetypisierung ist zur 
Therapieplanung und zur Differentialdiagnose (Lymphom, 
Nierenzellkarzinom, GIST usw.) notwendig [32]. Dabei ist 
individuell zu entscheiden, welches Verfahren Anwendung 

findet. Eine Stanzbiopsie (Vollschnittbiopsie, Core Needle  
>16 G) ist ein Verfahren, bei dem sowohl der histologische 
Typ als auch der Tumorgrad beurteilt werden kann (ESMO/
NCCN Guidelines für Weichteilsarkome) [4, 9]. Es besteht 
nur ein geringes Risiko einer Tumorzelldissimination. Die 
transabdominelle Biopsie – offen oder mit der Stanze – bringt 
die Gefahr der Bauchraumkontamination mit sich und sollte 
vermieden werden [4, 9]. Die Positronenemissionstomogra-
phie (PET) kann zusätzlich metabolische Informationen 
liefern und den vitalen Anteil der Tumoren für eine Biopsie 
identifizieren. Zusätzlich ist ein hoher FDG-Uptake prognos-
tisch für ein ungünstiges Grading und weist damit auf eine re-
duzierte Prognose hin [24–26]. Die PET gehört derzeit nicht 
zur Routinediagnostik.

_a _b

_c _c

Abbildung 2 a_Intraoperativer Befund eines retroperitonealen malignen Schwannoms (MPNST/maligner peripherer Nervenscheidentumor) 
bei M. v. Recklinghausen. b_Operationssitus nach multiviszeraler kompartimental-orientierter En-bloc-Resektion. Aufsicht auf die Lunge (nach 
Zwerchfellresektion) und die Dissektionsebene in der retroperitonealen und der Bauchwandmuskulatur. c_Multiviszerales En-bloc-Resektat in der 
Ansicht von vorne (Sarkom von Organen umgeben) und von hinten (Sarkom von Muskelschicht umgeben). Das multiviszerale En-bloc-Resektat 
enthält neben dem zentralen MPNST das Zwerchfell, Nebenniere, Niere, Pankreasschwanz, rechtes Hemikolon, Ureter sowie die retroperitoneale, 
dorsale und laterale Muskulatur der Bauchwand.
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Chirurgisches Vorgehen hinsichtlich 
des retroperitonealen Kompartimentes
Storm und Mahvi haben die prinzipielle Vorgehensweise 
beim retroperitonealen Sarkom charakterisiert [28]. Nach 
Durchführung einer medianen Inzision vom Xiphoid bis 
zur Symphyse erfolgt die Exploration des Bauchraumes. Als 
erster Schritt werden die großen Stammgefäße dargestellt 
und ihre Lagebeziehung zu den Sarkomen intraoperativ be-
urteilt. Durch eine zweite Resektionsebene geht man von 
ventral in die laterale Bauchmuskulatur ein und bezieht die 
gesamte retroperitoneale Bauchwandmuskulatur mit in das 
En-bloc-Resektat ein. Die Resektion wird dann zur Wirbel-
säule fortgeführt. Auf diese Weise kann entweder eine En-
bloc-Resektion beteiligter Organe oder eine Kompartiment-
orientierte Sarkomresektion vorgenommen werden. Bei der 
Kompartiment-orientierten Resektion werden neben den be-
teiligten Organen unter Umständen auch die Grenzregionen 
des Retroperitoneums – also Zwerchfell, Gefäße sowie parti-
ell die retroperitoneale, abdominelle und pelvine Muskulatur 
– reseziert. Diese onkologische Resektionsform ermöglicht 
mit der höchsten Wahrscheinlichkeit eine R0-Resektion und 

wird vom ESMO/CONTICANET/EUROBONET Experten-
Konsensuspanel in den ESMO-Praxisrichtlinien für Weich-
gewebesarkome empfohlen [4]. In Abbildung 2 sind eine 
multiviszerale Kompartiment-orientierte En-bloc-Resektion 
und das resultierende Präparat dargestellt. Neben der multi-
viszeralen Resektion ist die lokale Resektion mit Organerhalt 
eine weitere Option, die jedoch eine vergleichsweise hohe 
Rate an R1-Situationen mit sich bringt. Inkomplette Resekti-
onen (Debulking) können palliative und symptomatische In-
dikationen notwendig machen. Eine explorative Laparotomie 
ist eine wichtige Operationstechnik zur Klärung der Resek-
tabilität. Die genannten operativen Vorgehensweisen sind in 
Abhängigkeit der jeweiligen Indikatiosstellung erforderlich. 

Chirurgisches Vorgehen hinsichtlich der großen Blutgefäße
Die Beteiligung der Stammgefäße ist beim primären RPS häu-
fig. Etwa 16 Prozent aller Patienten – jeder fünfte Patient chi-
rurgischer Fallserien –, die operiert werden, weisen auch eine 
Beteiligung der großen retroperitonealen Blutgefäße auf [21, 
22]. Primäre Beteiligungen der Blutgefäße sind in der Regel 
bedingt durch ein Leiomyosarkom, das direkt in der Blutge-

Abbildung 3 a_Schematische Darstel-
lung des Gefäßbefalles durch retroperi-
toneale Sarkome (M. Schwarzbach et al. 
(2009) Recent Results in Cancer Research 
[21]). Typ I; Befall der Aorta/Iliakalarterien 
und der Vena cava/Iliakalvenen. Typ II; 
Befall der Aorta/Iliakalarterien. Typ III; 
Befall der Vena cava/Iliakalvenen. Typ IV; 
Sarkom in Gefäßnähe ohne die Gefäße 
einzubeziehen. b_Therapiealgorithmus 
(Gefäßrekonstruktion oder Ligatur), der 
sich aus dem Gefäßbefallsmuster ergibt 
[22]. 

a

b
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fäßwand entsteht [19, 20, 22]. Eine sekundäre Blutgefäßbetei-
ligung, die insgesamt häufig bei retroperitonealen Sarkomen 
vorkommt, ist bedingt durch verschiedene histologische Ty-
pen, zum Beispiel das Liposarkom, das maligne fibröse His-
tiozytom oder den malignen peripheren Nervenscheidentu-
mor [11, 22]. Darüber hinaus zeigt sich, dass bei der Mehrzahl 
der Patienten, die eine sekundäre Blutgefäßbeteiligung auf-
weisen, auch eine histologisch nachgewiesene direkte Infil-
tration der Blutgefäße (64,7 %) vorliegt [22]. Präoperativ kann 
nicht immer eine primäre von einer sekundären Gefäßbetei-
ligung unterschieden werden. Entsprechend der vorgestellten 
Klassifikation wird die simultane Beteiligung der Stammar-
terien und Stammvenen als Blutgefäßbeteiligung vom Typ I 
benannt. Retroperitoneale Sarkome, die in ihrem Wachstum 
nur die Aorta oder die Beckenarterien befallen, werden als 
Typ II beschrieben. Liegt ein alleiniger Befall der Vena cava, 
der Nierenvenen oder der Beckenvenen vor, spricht man von 
einem Typ III. Wenn weder die Arterien noch die Venen be-
fallen sind, sprechen wir von einem Typ IV (siehe W Abb. 3a). 
Es ist zu beachten, dass dieser sehr nah an die Stammgefäße 
heranreichen kann, ohne dass eine echte Beteiligung vorliegt. 
Die häufigste Form ist der Typ IV (82 %), gefolgt vom Typ III 
(11,3 %), Typ II (3,8 %) und Typ I (2,8 %). Die häufigsten be-
fallenen retroperitonealen Blutgefäße sind die Vena cava und 
die Aorta.

Die Blutgefäße werden en bloc reseziert und  
durch Gefäßprothesen ersetzt

Eine Blutgefäßbeteiligung gilt nicht als Kontraindikation für 
ein kuratives chirurgisches Vorgehen [22]. Die Blutgefäße 
werden en bloc reseziert und durch Gefäßprothesen ersetzt. 
Den vorgestellten Algorithmus der Resektion zeigt Abbildung 
3b. Mit einem adäquaten Sicherheitsabstand sollten die Aor-
ta und die Iliakalarterien bei Typ I und Typ II bei retrope-
ritonealen Sarkomen (Fallbeispiel W Abb. 4) ersetzt werden. 
Als arterieller Gefäßersatz werden primär-dichte Dacron-
Prothesen für den Ersatz der Aorta abdominalis verwendet. 
Bei der aorto-iliakalen Strombahn kommen Y-Prothesen zum 
Einsatz. Im Fall des Typ I und Typ III-RPS mit Beteiligung 
der Vena cava und der iliakalen Gefäße (Fallbeispiel W Abb. 

4, 5) wird, wenn immer möglich, eine venöse Rekonstruktion 
durchgeführt [22]. Auf der Höhe der Nierenvenen und dar-
über (retrohepatisch) ist die Rekonstruktion der Vena cava 
unabdingbar [31]. In der Regel werden PTFE-Prothesen mit 
Ringverstärkung verwendet [19, 20, 22] (Fallbeispiel W Abb. 

5). Unterhalb der Nierenvenen ist eine Ligatur und Resekti-
on der Vena cava und der Beckenvenen möglich [31]. Auch 
eine Ligatur der linken Nierenvene ist in der Regel machbar. 
Dennoch kann durch einen Ersatz der Vena cava in diesem 
Bereich ein System der unteren Extremität und damit ver-
bundenen klinischen Folgeerkrankungen (chronisch-venöse 
Insuffizienz) durch ein Protheseninterponat vermieden wer-
den. Daher ist die Cava- oder Iliakalvenenligatur für beson-
ders schwierige Situationen mit Blutungskomplikationen 
oder Instabilität kardiozirkulatorisch während der Operation 
reserviert. Eine Besonderheit sind die Patienten, bei denen 
das RPS knapp an die großen Gefäße heranreicht. Es handelt 
sich hierbei um die sogenannten Typ IV RPS mit Nähe zu den 
Blutgefäßen. Hier kann eine spezielle chirurgische Technik, 
nämlich die subadventitiellen Dissektion in der Blutgefäß-
wand, Anwendung finden [11]. Dabei wird gegenüberliegend 
vom Sarkom die Adventitia des Blutgefäßes gespalten und 
zirkulär das Blutgefäß aus der Adventitia herausgeschält. Die 
Adventitia verbleibt dann en bloc am Resektionspräparat. 

Chirurgisches Vorgehen bei multiviszeraler Resektion
Das expansive Wachstum der RPS führt häufig zu einer Betei-
ligung der intraperitonealen und retroperitonealen Organe. 
Retro- und intraperitoneale Organe, die dem RPS benachbart 
oder durch das Sarkom einbezogen sind, werden en bloc re-
seziert [3, 8, 13, 14]. Am häufigsten betroffen sind dabei die 
Niere, der Dickdarm und der Dünndarm [14, 33]. Eine links- 
oder rechtsseitige Hemikolektomie, die Resektion des Pan-
kreasschwanzes oder der Milz sind oftmals erforderlich [14, 
33]. Die Resektion der beteiligten Organe erhöht die Chance 
einer kompletten Resektion und somit die Chance für eine 
bessere Prognose (siehe W Tabelle 1) [13]. Eine Dissektion 
zwischen dem Tumor und den durch das Sarkom einbezo-
genen Organe ist technisch zwar durchführbar, kann jedoch 
zu einer R1-Situation führen (lokale Resektion, s. oben). Mit 
einer histopathologisch nachweisbaren direkten Organinfil-
tration durch das retroperitoneale Sarkom muss gerechnet 

Tabelle 1 Darstellung der Literatur zu den klinischen Ergebnissen nach Resektion primärer retroperitonealer Weichgewebesarkome. Es werden nur 
Studien aufgeführt die mehr als 100 Patienten umfassen. Angegeben ist die Fünf-Jahres-Überlebensrate nach Operation, die lokale Tumorkontrolle 
und die Rate an kompletten Resektionen.

Lewis 1998  
Ann Surg

Stöckle 2001 
Cancer

Van Dalen 2007 
EJSO

Strauss 2010 
Br J Surg

Bonvalot 2010 
ASO

Anzahl Patienten 278 165 143 200 249

Überleben in % (5-Jahre) 54 46 39 68,6 65,4

Lokale Kontrolle in % 59 41 32 62,5 77,7

Resektabilität (komplett,R0/R1) 80 65 55 85 93
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Abbildung 4 a_Inflammatorischer myofibroblastischer Tumor vom 
Typ I (axial und koronar). In der Computertomographie (Somatom 64,
5-mm-Schichten, arterielle Phase) zeigt sich ein Befall der Aorta, 
Iliakalarterien, V. cava und Iliakalvenen). b_Intraoperative Aufsicht auf 
den Tumor mit angezügelten Blutgefäßen und Ureter. c_Das Resekti-
onslager nach En-bloc-Resektion mit geklemmter Aorta und V. cava. 
d_Aortobiiliakales und cavobiiliakales Dacron-Interponat.

_a

b_

c_

d_

werden [14]. RPS wachsen, obwohl der intraoperative Ein-
druck dieses häufig nicht vermuten lässt, nicht verdrängend 
sondern infiltrativ. Die meisten Sarkomzentren erachten eine 
En-bloc-Resektion bzw. „Kompartiment-orientierte“ Resek-
tion der benachbarten Organe für das Verfahren der Wahl 
[3, 14]. Die aktuellen Empfehlungen des ESMO/CONTICA-
NET/EUROBONET Experten-Panel empfiehlt ebenfalls eine 
„quasi-kompartimentale Resektion“ und versteht darunter 
eine Kompartimente-orientierte, multiviszerale En-bloc-Re-
sektion [4]. Eine französische Arbeitsgruppe hat bei 330 pri-
mären RPS einen signifikanten Unterschied zugunsten einer 
Kompartiment-orientierten Resektion gegenüber der einfa-
chen En-bloc- sowie lokalen Exzision aufgezeigt [3]. Bei der 
Entfernung des rechten oder linken Kolons wird in der Regel 
eine End-zu-End-Kolonanastomose hergestellt. Eine Stoma-
anlage ist zumeist nicht erforderlich. 

Die lokale Tumorkontrolle scheint mit  
der Bereitschaft zur multiviszeral-kompartimentalen  
En-bloc-Resektion zuzunehmen

Die Letalität der aktuellen Fallserien (>100) mit multivisze-
raler operativer Vorgehensweise beim primären RPS liegt 
zwischen drei und vier Prozent [3, 16, 30]. Die Fünf-Jahres-
Überlebensraten werden mit 46 bis 68 Prozent angegeben [3, 
7, 16, 27, 30]. In einer eigenen Serie (50 komplett resezierte 
primäre RPS) lag das Fünf-Jahresüberleben nach kompletter 
Resektion bei 51 Prozent [14]. Die wichtigsten prognostische 
Kriterien sind das Grading (G1 vs G2/G3) und die Art der Re-
sektion (komplette R0-Resektion vs. komplette R1-Resektion 
vs. Debulking/inkomplette Resektion vs. Exploration) [32]. 
Die Rate kompletter Resektionen (R0/R1 in der histopatho-
logischen Begutachtung) schwankt in den Fallserien (>100 
Patienten) mit primären RPS zwischen 55 und 93 Prozent [3, 
7, 16, 27, 30] (siehe W Tabelle 1). Die lokale Tumorkontrolle 
wird in den verschiedenen Serien mit größeren Patientenzah-
len (>100) mit 32 bis 77,7 Prozent angegeben [3, 6, 8, 14, 16, 
27]. Die lokale Tumorkontrolle scheint mit der Bereitschaft 
zur multiviszeral-kompartimentalen En-bloc-Resektion zu-
zunehmen – so berichten Bonvalot et al. eine lokale Kontrolle 
von 77,7 Prozent [3] (siehe W Tabelle 1). Da das Lokalrezidiv 
beim RPS entscheidend für die Prognose ist und sich auch 
ohne Fernmetastasen häufig lebenslimitierend auswirkt, 
kommt der multiviszeral-kompartimentalen En-bloc-Resek-
tion eine zentrale Bedeutung zu. 
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_b
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Abbildung 5 a_Computertomographie (Somatom 64, 5-mm-
Schichten, arterielle Phase) mit Darstellung (transversal) eines Sarkoms 
mit Cavabeteiligung (primäre Gefäßbeteiligung vom Typ III). b_Ring-
verstärktes PTFE-Rohrinterponat als Ersatz der infrarenalen V. cava. 
c_Omentum majus bedeckt das Interponat. d_Aufgeschnittenes 
Präparat.

Die Indikation zur additiven multimodalen Therapie  
wird interdisziplinär diskutiert

Die Rolle der neoadjuvanten und adjuvanten Chemotherapie 
ist unklar. Gute Ergebnisse – eine verbesserte lokale Kontrolle 
und erkrankungsfreies Überleben – wurden in der EORTC 
(European Organisation for Research and Treatment of Can-
cer) 62961 Phase III-Studie für die neoadjuvante Behandlung 
mit Chemotherapie und regionaler Hyperthermie bei hoch-
malignen Sarkomen berichtet [12]. Über die Strahlentherapie 
werden unterschiedliche Ergebnisse angegeben. Ein eindeu-
tiger Überlebensvorteil liegt bisher nicht vor. Auch die Frage 
der optimalen Form der Strahlentherapie (neoadjuvant, intra-
operativ oder adjuvant) ist offen. Seit Anfang 2012 rekrutiert 
eine EORTC Phase-III-Studie (EORTC Soft Tissue and Bone 
Sarcoma Group, EORTC 62092) in Frankreich und Italien 
Patienten mit retroperitonealen Sarkomen (in Deutschland 
aktuell noch keine Rekrutierung). Dabei werden Patienten in 
zwei Gruppen randomisiert. Patienten der einen Gruppe er-
halten eine präoperative Strahlentherapie und Resektion, Pa-
tienten der anderen Gruppe eine alleinige Operation (www.

eortc.be). Bei myxoidem und rundzelligem Liposarkom mit 
der chromosomalen Translokation FUS/CHOP [23] ist ein 
neues Medikament, Trabectedin (ET 741, Yondelis®) wirksam 
[17]. Es wird aktuell in mehreren Untersuchungen evaluiert, 
ob Trabectidin zur Vorbehandlung einen Vorteil erbringt. Die 
Indikation zur additiven multimodalen Therapie wird inter-
disziplinär im Expertengremium diskutiert und ist weiterhin 
als personalisierte Therapieentscheidungen zu verstehen [4]. 

Handlungsempfehlungen für die chirurgische Praxis 

Primäre retroperitoneale Sarkome werden mit Hilfe einer 
Stanzbiopsie histopathologisch diagnsotiziert und subklas-
sifiziert. Dabei wird ein transperitoneales Vorgehen vermie-
den. Die multiviszerale Resektion ist die Basis der Behand-
lung retroperitonealer Weichgewebesarkome unter kurativer 
Behandlungsabsicht. Die multiviszerale Resektion wird, wenn 
möglich als Kompartiment-orientierte En-bloc-Resektion 
unter Einbeziehung benachbarter Organe und Strukturen 
durchgeführt. Eine Infiltration retroperitonealer Blutgefäße 
ist keine Kontraindikation. Bei Patienten, die ein lokalisier-
tes Tumorwachstum aufweisen, können die großen retro-
peritonealen Gefäße wie die Aorta und Vena cava en bloc 
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mit dem Tumor reseziert und durch Gefäßprothesen ersetzt 
werden. In Abhängigkeit vom Gesundheitszustand kann bei 
Patienten mit hohem Risikoprofil auch eine einfache lokale 
Exzision sinnvoll sein. In der palliativen Situation besteht die 
Option des Tumordebulking. Ziel ist dabei Beschwerden zu 
lindern, die Lebensqualität zu verbessern und ggf. das Leben 
zu verlängern. Ein Tumordebulking bleibt eine Einzelfallent-
scheidung. Der Stellenwert der adjuvanten und neoadjuvan-
ten Therapiemodalitäten ist weiterhin Gegenstand intensiver 
Untersuchungen.  ❘ ❙ ❚
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