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Klinische Problematik und Therapieentscheidung bei 

Desmoiden

 Desmoide sind keine Sarkome !

 Desmoide metastasieren nicht.

 Aber: Desmoide brauchen ähnliche Behandlungskonzepte

wie Sarkome.
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Definition1

Definition Desmoid (aggressive Fibromatose) ICD:  D 48.1

 Begriff aus dem Griechischen: „Bindung, Fesseln“ 

 monoklonale, fibroblastäre Proliferation

 Tumoren sind manchmal schlecht umschrieben 

 Können lokal infiltrierend wachsend

 häufig rezidivierend (< 2 Jahre n. Resektion)

 klinischer Verlauf nicht vorhersagbar, 
(Wechsel von Wachstum und Stillstand, auch Rückbildung möglich)



Sichtbar / tastbar



Definition - Lokalisationen1



Definition1

Epidemiologie:

 Vorkommen ubiquitär: Extremitäten, Stamm, Abdomen

 Alter 5–60 Jahre (infantile Fibromatose, in den ersten Lebensmonaten)

 Häufigkeitsgipfel ca. 35 Jahre

 weibliche Prädominanz (2-3 mal häufiger)

 Inzidenz: < als 3% aller Weichgewebesarkome 

2-4 Fälle / Million pro Jahr in der Normalbevölkerung



Definition - Gewebeart1



Definition1

Desmoidarten: 

1) sporadisch (85-90%)

2) FAP assoziiert (Gardner Syndrom) :
(familiäre adenomatöse Polyposis = Keimbahnmutation,
autosomal dominant mit multiplen Colonpolypen, z.T. Desmoide
und Osteome, retinale Pigmentflecken )

 Auftreten bei 5-30% der FAP Patienten, abhängig von APC Gen 
Mutation

 in der Regel mesenterial zwischen den Dünndarmschlingen
 bei Patienten mit Proctocolektomie können Desmoide

Todesursache sein



Wie & warum entstehen Desmoide/aggressive Fibromatosen?2

Wichtig, z.B bei 
versicherungstechnischen
Aspekten der Ursache



Wie & warum entstehen Desmoide/aggressive Fibromatosen?2
Am J Surg. 1957;  93(4): 682-8.



Wie & warum entstehen Desmoide/aggressive Fibromatosen?2

Entstehungsmechanismen der Desmoide:

 Unklar 35%
 Evtl. traumatisch ausgelöst  55-60%

(Operation, Anpralltrauma, Hämatom nach Unfall
Trauma mit überschießendem bindegewebigem
Reparaturmechanismus)

 Genetische Prädisposition (Mosaik)
 Hormonell ? (vermehrtes Auftreten bei Frauen, in der fertilen 

Periode, nach Schwangerschaft, nach Hormonstimulation)



Wie & warum entstehen Desmoide/aggressive Fibromatosen?2

Stumpfes Trauma (Auto, Fahrrad,…)     n=31 (18.9%) 
Iatrogen/Medizinischer EingrifI n=79 (48.1%) 
(Injektion, laparoskopisches Trokar,…)

Nach Excision eines Melanoms n= 4 
in-vitro Fertilisation n=10
Akupunktur n= 2

i.v. Port, Sport: Kickboxen, Narbe nach Sectio, 
Gelenksersatz, Brustimplantat
ehemalige Frakturstelle, ……

Keine Assoziation mit Tauma bei n=54 (32.9%) 



Wie werden Desmoide diagnostiziert ?3

 Diagnose eines Desmoids sollte bestätigt
werden durch einen erfahrenen Weichgewebe-
Pathologen.

 CTNNB1 Mutation und APC Mutation schliessen
sich gegenseitig aus.

 Entdeckung der beta-Catenin Mutation hilft
eine systemische Erkrankung (Polyposis, d.h.
Coloskopie) auszuschliessen.

 Wir geben eine starke Empfehlung, eine
Mutationsanalyse vorzunehmen, um die
Diagnose zu bestätigen.

beta-Catenin Immunhistochemie
Anreicherung im Zellkern !



Wie werden Desmoide diagnostiziert ?3

Molekularbiologische Effekte: 

ß-Catenin = Transferfaktor

Zytoplasma > Zellkern

Intrazelluläre Anreicherung von ß- Catenin:

Im Zytoplasma 

Effekt: Zell/Zell Adhäsion

Im Zellkern

Effekt: gesteigerte Gentranskription 
und Zellproliferation 



Wie werden Desmoide diagnostiziert ?3

Nukleäre beta-Catenin Anreicherung in der Immunhistochemie = 
Mindestanforderung für die Diagnose



Wie werden Desmoide diagnostiziert ?3

 Meistens suchen die Patienten zuerst ihren Hausarzt auf

 Ein wachsender ‘Tumor’ wird entfernt/excidiert – dann

meist das Desmoid diagnostiziert

 Nach Diagnosestellung > Internet

 Manchmal Referenzpathologie

 Selten: Stanzbiopsie vor der Operation!



Wie werden Desmoide diagnostiziert ?3

Genetische Veränderungen nur im Tumor: 

sporadische Desmoide: 
ca. 88% Mutation im ß- Catenin Gen (CTNNB 1)

3 Mutationen T41A (ca. 55%)
S45F (ca. 35%) eher peripher, aggressiver
S45P/N  (ca. 10%)

FAP assoziiert:  Keimbahnmutation im APC Gen

Gemeinsame Folge: Alteration des intrazellulären WNT / ß-Catenin
Signalweges



Allgemeine Behandlungsprinzipien?4

Spontanremission von Desmoiden: 

Wie sicher ist es, 
dass keine Therapie 
stattgefunden hat ?



Allgemeine Behandlungsprinzipien4

 Verlauf ist nicht vorhersehbar

 Wachstumsstillstand – Wachstum - Größenremission

 Keine sofortige Therapie, wenn neu entdeckt

 Gefordert: 3 aufeinanderfolgende MRT Befunde im

Abstand von je 3 Monaten

 Gefordert: Progression nach RECIST, d.h.

Summe der Tumordurchmesser hat ein Plus von >25%



Allgemeine Behandlungsprinzipien4



Desmoidentstehung und Verlauf2



Therapiemöglichkeiten – lokal : OP, (Kryo, Bestrahlung,….)5



Therapiemöglichkeiten – lokal : Operation  5

Macht Operation wirklich Sinn ? Funktionseinbusse !



Therapieoptionen: (OP) >> Bestrahlung, Medikament, Kryo...5

Macht Operation wirklich Sinn ?



Therapiemöglichkeiten – lokal : Operation5
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Zusammenfassung7

Operation zuerst

Operation nach 
medikamentöser 
Vortherapie



Desmoid Brustwand: Tumorrrückbildung unter Glivec über 
11 Monate, dann OP mit komplexer Rekonstruktion  



Desmoid Brustwand: komplexe  Rekonstruktion  



Chest wall sarcoma: reconstruction  Desmoid Brustwand: komplexe  Rekonstruktion  

Zwerchfellersatz: Prolene® Netz



Perikard: Goretex™

Brustwand: Goretex™ Dualmesh®

Desmoid Brustwand: komplexe  Rekonstruktion  



Therapie – medikamentöse Optionen6

Mailand, Juni 2018



Therapiemöglichkeiten - medikamentöse6

 Tamoxifen (+ Sulindac)

 Methotrexat + Vinblastin/Vinorelbin

 Imatinib (Glivec®)

 Sorafenib (Nexavar®)

 Liposomales Doxorubicin (Caelyx®)

 Pazopanib (Votrient®, zugelassen zur Sarkomtherapie)

 Nirogacestat (derzeit in DeFi Studie)
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Therapiemöglichkeiten - medikamentöse6

 Tamoxifen (+ Sulindac)

40% der Frauen entwickeln Ovarialcysten



Therapiemöglichkeiten - medikamentöse6

 Tamoxifen (+ Sulindac)

 Deutsche Erfahrung

134 Patienten
64 (47.8 %) mit FAP 
69 (51.5 %) sporadisch

114 (85.1 %) regressiv oder stabil

„Response was defined as stable size 
or regression of desmoid size between 
two CT or MRI scans.“



Therapiemöglichkeiten - medikamentöse6

 Imatinib (Glivec®)



Therapiemöglichkeiten - medikamentöse6

Studie GISG-01

 39 Pat. von 7/2010 - 9/2013 behandelt



Therapiemöglichkeiten - medikamentöse6



Therapiemöglichkeiten - medikamentöse6

Prospektive Studien mit Imatinib (Gesamt 141 Patienten)

n
Inclusion 

criteria

Treatment 

dose [mg]

Treatment 

duration

Response 

rate [%]

6-month-

PFS [%]

12-month-

PFS [%]

Heinrich et al.
J Clin Oncol 2006

19

No PD 

required
“heavily 

pretreated 

patients”

800 325 days 16 53 36.8

Penel et al.
Ann Oncol 2010

35

No 

RECIST 

PD
“radiological 

evidence for PD”

400 1 year 11 80 67

Chugh et al.
Clin Cancer Res 2010

49

No PD 

required
“locally advanced 

disease”

200-600
BSA adjusted

until PD
9 pts. > 3 years

6 84 66

Kasper et al.
Eur. J.Cancer 2017

38

RECIST 

PD 

required

800 2 years 18 65 59



Therapiemöglichkeiten - medikamentöse6

 Methotrexat + Vinblastin/Vinorelbin

 Vs. Pazopanib



Therapiemöglichkeiten - medikamentöse6

 Methotrexat + Vinblastin vs. Pazopanib



Therapiemöglichkeiten - medikamentöse6

 Sorafenib (Nexavar®)



Therapiemöglichkeiten - medikamentöse6

 Sorafenib (Nexavar)



Therapiemöglichkeiten - medikamentöse6



Therapiemöglichkeiten - medikamentöse6



Therapiemöglichkeiten - medikamentöse6
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Nebenwirkungen Sorafenib6
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Desmoid Globaler Consensus zur Therapie

Wie aus dem Behandlungs-Algorithmus zu ersehen, wird die Art der Behandlung stark durch die
anatomische Lokalisation des Tumors bedingt und der Prozess zur Therapie sollte mit den Patienten
schrittweise angegangen werden:

 Für Bauchwand-Desmoide, ist die Operation die erste Option bei Tumorprogression.

 Für intraabdominale / retroperitoneale / Desmoide im kleinen Becken, sollte eine systemische
Therapy als erste Behandlungs-Option angestrebt werden.

 Bei Desmoiden der Extremität/Stamm/Brustwand, sollte eine Operation nicht die sofortige Option
sein, es sei denn die erwartete Morbidität ist sehr gering. Eine medikamentöse Therapie sollte
bevorzugt angewendet werden. Neben einer Operation können Radiotherapie oder eine isolierte
Extremitätenperfusion (ILP) Teil der weiteren Behandlungsstrategie sein, je nach Lokalisation.

 Für Kopf & Hals / intrathorakale Desmoide, ist eine medikamentöse Therapie generell zu
bevorzugen als Erstlinienbehandlung. Jedoch kann unter besonderen Bedingungen (höheres Alter,
Intoleranz gegenüber Medikament bzw. Präferenz, Komorbidität, langsam wachsender Tumor mit
Bedrohung vitaler Strukturen, eine Strahlentherapie eine effektive Erstlinien-Therapie darstellen.
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