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Anamnese

Der 48-jährige Patient stellte sich wegen
rezidivierender epigastrischer Schmerzen
sowie gastroösophagealer Refluxsympto-
me beim niedergelassenen Gastroentero-
logen zur Endoskopie vor. An Vorerkran-
kungen waren bekannt: 1. stattgehab-
te Helicobacter-pylori(HP)-Eradikation
3 Jahre zuvor, 2. rheumatoide Arthritis
(mit wöchentlicher Einnahme von 10mg
Methotrexat), 3. arterielle Hypertonie, Adi-
positas (BMI 36,2 kg/m2), 4. Diabetes mel-
litus Typ I („late onset“, mit ca. 40 Jahren),
5. Hyperlipidämie, 6. asymptomatische
Cholezystolithiasis 6. Leistenhernienope-
ration als Jugendlicher, ansonsten keine
weiteren Voroperationen. Es konnte ein
Nikotinkonsummit kumulativ 30 PY („pack
years“) eruiert werden.

Klinischer Befund

Bei der klinischen Untersuchung fand sich
einweichesAbdomenohneDruckschmerz
oder Resistenzen. Endoskopisch imponier-
te neben einer im Antrum und Korpus des
Magens betonten mittelgradigen chroni-
schen Pangastritis bei HP-Positivität ein
ca. 2× 1,2 cmdurchmessender, ulzerieren-
der Tumor. Endosonographisch bestätigte
sich dessen Lokalisation im Magenkor-
pus (uT3, N0), computertomographisch
zeigte sich der Tumor nodulär konfi-

guriert und kontrastmittelaffin. In der
Positronenemissionstomographie(PET)-
Computertomographie(CT) fanden sich
keine metastasensuspekten Befunde. Ne-
benbefundlich stellte sich eine Porzellan-
gallenblase mit Funduskonkrement dar.
Laborchemisch wurden im Routinelabor
keine pathologischen Befunde erhoben.

Weiteres Prozedere

Histologisch ergab sich in den Biopsien
der Nachweis eines teils faszikulär wach-
senden spindelzelligen mesenchymalen
Tumors ohne stärkergradige Kernpleo-
morphien. Die immunhistochemische
Untersuchung ergab keinen Nachweis
von CD34, CD117 oder DOG1, damit
Ausschluss eines gastrointestinalen Stro-
matumors, kein Nachweis von Zytoke-
ratinen, Desmin, glattmuskulärem Aktin,
ERG, S-100-Protein oder SOX10, jedoch
zeigte sich eine starke Positivität für TLE-1.
In der Fluoreszenz-in-situ-Hybridisierung
(FISH) gelang der Nachweis eines Rear-
rangements mit Beteiligung des SS18-
Genlokus.
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D Wie lautet Ihre Diagnose?

Die histochemischen Ergebnisse zeigt
. Abb. 1: monophasisch fibrös wachsen-
des Synovialsarkom des Magenkorpus
(Grad 2 nach FNCLCC [Fédération Nationa-
le des Centres de Lutte Contre Le Cancer])
mit nachgewiesener Translokation mit
Beteiligung des SS18/SYT-Genlokus.

Es erfolgten drei CT-Aufnahmen. In der
initialen Bildgebung (vor Induktion der
Chemotherapie) stellte sich ein ulzerieren-
der Tumor der Magenkorpushinterwand

Abb. 19Histolo-
gische Beurteilung.
Zelldichter spin-
delzelliger Tumor
ohne stärkergradige
Kernunruhe (a)
mit kräftiger Ex-
pression von TLE1
in der Immunhis-
tochemie (b) und
Nachweis eines
für Synovialsar-
kome typischen
Rearrangements
im SS18-Genlo-
kus, welches durch
ein separiertes
Grün-/Rotsignal
(weißer Pfeil) ne-
ben einemgelben
Mischsignal in der
FISH(Fluoreszenz-
in-situ-Hybridi-
sierung)-Analyse
(SPEC SS18Dual
Color Break Apart
Probe, ZytoVision
GmbH, Bremerha-
ven, Deutschland)
erkennbar ist (c)

großkurvaturseitig dar (. Abb. 2a). Dieser
war im Verlauf (. Abb. 2b) und nach be-
endeter Chemotherapie (. Abb. 2c) grö-
ßenregredient.

Therapie und Verlauf

Nach Diskussion des Befunds im Sar-
komboard erfolgte die neoadjuvante
Therapie mit 4 Zyklen Hochdosis-Ifosf-
amid (2500mg/m2 d1–d5) und -Epirubi-

cin (45mg/m2 d2–d4). Drei Wochen nach
Abschluss der Chemotherapie und Restag-
ing mit Nachweis eines Tumorregresses
wurde die onkologische Gastrektomie mit
systematischer D2-Lymphadenektomie,
Cholezystektomie und Rekonstruktion
nach Roux-Y durchgeführt. . Abb. 3 zeigt
physiologische Gewebeparameter des
aufgeschnittenen Präparats, die mittels
intraoperativem Hyperspektral-Imaging
(HSI; TIVITA®-Tissue, Diaspective Vision
GmbH, Am Salzhaff, Deutschland) gemes-
sen wurden.

Histologisch konnte im Operationsre-
sektat eine komplette Regression des Tu-
mors nachgewiesen werden. In Zusam-
menschau mit dem Vorbefund ergab sich
folgende Einteilung nach der TNM-Klassi-
fikation für Weichteiltumoren der Einge-
weide des Thorax und Abdomens (TNM-
Klassifikation 2017): ypT1, ypN0 (0/23 LK),
ypL0, ypV0, yPn0, ycM0, ypR0, G2 nach
FNCLCC. Die histologische Beurteilung er-
gab eine Infiltration in die Submukosa mit
Infiltration bis in die Lamina muscularis
mucosae sowie in die Muscularis propria
mit unscharfer Begrenzung. Der postope-
rative Verlauf war komplikationslos und
der Patient konnte am 8. postoperativen
Tagentlassenwerden.Das interdisziplinäre
Sarkomboard empfahl eine postoperative
NachsorgemitCT-Kontrolle6Monatenach
der Operation. Aktuell (8 Monate nach der
Operation) befindet sich der Patient in kli-
nisch gutem Zustand.

Definition

Synovialsarkome sind aggressive Weich-
teiltumoren und machen ca. 7% der Sar-
kome beimMenschen aus. Wenngleich sie
am häufigsten in Nachbarschaft der gro-
ßen Gelenke in den Extremitäten bei jun-
gen Erwachsenen entstehen, können sie
prinzipiell in jedem Teil des Körpers auftre-
ten, inklusive im Magen-Darm-Trakt. Ge-
netisch sind die Synovialsarkome durch ei-
ne reziproke chromosomale Translokation
zwischen dem X-Chromosom und Chro-
mosom 18 t(X; 18) (p11.2; q11.2) charak-
terisiert, welche zu einer SS18-SSX-Gen-
fusion führt [1].
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Abb. 28Abdomencomputertomographie (axiale Schichtführung/koronare Rekonstruktion) in portalvenöser Kontrastie-
rungmit Abbildung einer Raumforderung an derMagenkorpushinterwand (Sternchen) vor der Induktion der Chemothera-
pie (a), nach 41 Tagenwährendder Chemotherapie (b) und nach 81 Tagen bei Beendigung der Chemotherapie vor derOpe-
ration (c)

Abb. 39Hyperspektral-
Imaging (HSI) des aufge-
schnittenen Resektats. Die
Pfeilemarkieren die Loka-
lisation des regressiven Tu-
mors.RekonstruiertesFarb-
bild (a), Gewebewasserin-
dex [0–100] (b), Gewebe-
sauerstoffsättigung (StO2)
in Prozent (c) undNahinfra-
rotperfusionsindex [0–100]
(d)

SS18 (GenBankZugangs-Nr.NC_000018)
wird normalerweise breit in menschli-
chen Geweben exprimiert, während die
SSX-Expression auf normale Hoden und
Schilddrüse limitiert ist und einige Varian-
ten in menschlichen Tumoren gefunden
wurden. Die SSX-Familie umfasst neun
hochhomologe Synovialsarkom-X-Gene
(SSX1–9; [4]). Dennoch machen SSX1
oder SSX2 (GenBank Zugangs-Nr. [SSX1]
oder NC_000023)>90% der t (X; 18)
-Translokationen aus; SSX4 ist in wenigen
Fällen beteiligt. Die „breakpoints“ werden
häufig innerhalb des Introns 10 des SS18-

Gens und des Introns 5 des SSX-Gens
gefunden. Die Detektion des SS18-SSX
Fusiongens bzw. die Dokumentation eines
Bruchs in SS18 bei konsistentem histo-
logischem und immunhistochemischem
Profil ist beweisend für die Diagnose eines
Synovialsarkoms.

Diskussion

Obschon aktuell weltweit ca. 40 Fälle pri-
märer Synovialsarkome des Magens be-
schrieben worden sind, ist die präthera-
peutische Diagnose schwierig [6]. Die Dia-

gnostik mit der RT-PCR („reverse transcrip-
tion-polymerase chain reaction“) und die
direkte Sequenzierung von Gewebebiop-
sien des Magens in Verbindung mit einer
histologisch aussagekräftigen Biopsie sind
möglich [3]. Zudem konnte der Nachweis
deso. g. FusiongensSS18-SSXalshochspe-
zifischer Marker in präoperativer Plasma-
cf(„circulating free“)DNA erbracht werden
(„liquid biopsy“). Somit gilt die Methode
der SS18-SSX-Fusionssequenz in der zir-
kulierenden cfDNA als potenzielles Moni-
toringinstrument, da diese auch bei sehr
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kleinen Tumoren (ca. 2 cm im Durchmes-
ser) beschrieben wurde [7].

Differenzialdiagnosen der malignen
mesenchymalen Tumoren des Magens
sind unter anderem gastrointestinale
Stromatumoren (GIST), Leiomyosarkome,
solitäre fibröse Tumoren und maligne
periphere Nervenschafttumoren (MPNST;
[2]).

» Diagnose: Synovialsarkom des
Magens

Das notwendige Ausmaß der chirurgi-
schen Resektion ist Gegenstand konti-
nuierlicher Diskussionen: Neben Wedge-
Resektionen sowie Magenteilresektio-
nen und onkologischen Gastrektomien
werden auch unterschiedliche Angaben
zum Umfang der Lymphknotendissektion
in der Literatur gemacht [6]. Aufgrund
des relativ jungen Alters unseres Patien-
ten sowie seines guten Allgemeinzustands
entschlossen wir uns zur onkologisch radi-
kalen Variante und damit zu einer offenen
Resektion mit systematischer D2-Lymph-
knotendissektion. Nach diesem Vorgehen
sind Rezidive selten beschrieben.

Das Hyperspektral-Imaging zeigte
deutlich erhöhte Werte des Gewebewas-
serindex und der Gewebesauerstoffsätti-
gung im Bereich des regressiven Tumors
im Vergleich zum umliegenden Gewebe.
Diese Beobachtung bestätigt vorherige
Analysen an Resektaten anderer Tumor-
entitäten nach neoadjuvanter Therapie
[5].

Fazit für die Praxis

4 Unspezifische epigastrische Beschwer-
den sollten auch bei jungen Patienten
ernst genommenundbei Beschwerdeper-
sistenz einer diagnostischen Abklärung
zugeführt werden.

4 Auch wenn Adenokarzinome, Lymphome
und gastrointestinale Stromatumoren die
häufigsten Tumorentitäten des Magens
darstellen, existieren seltene Entitäten.

4 Differenzialdiagnostisch müssen Syno-
vialsarkome von anderen mesenchyma-
len Tumoren, wie u.a. gastrointestinalen
Stromatumoren, solitären fibrösen Tumo-
ren oder malignen peripheren Nerven-
scheidentumoren, durch histologische,
immunhistochemische und molekulare
Analysen abgegrenzt werden.

4 Synovialsarkome sollten in spezialisierten
Sarkomzentren multimodal behandelt

werden. Der Therapiealgorithmus sollte
in einem auf Sarkome spezialisierten in-
terdisziplinären Tumorboard diskutiert
und beschlossen werden.

4 Nach neoadjuvanter Therapie können
Synovialsarkome des Magens analog zu
anderen Weichteiltumoren kurativ rese-
ziert werden.

4 Die Nachsorge sollte standardisiert an-
hand der gängigen Leitlinien erfolgen.
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