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Loarer et al. Histopathology 2022 80:33
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Differentialdiagnose klein-rund-blauzelliger Sarkome
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Hilft die Klinik weiter?

Cidre-Aranaz Nature Reviews 2022 8:66; Riggi et al. NEJM 2021 384:154 
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Hilft die Morphologie weiter?

Cidre-Aranaz Nature Reviews 2022 8:66; Riggi et al. NEJM 2021 384:154 

Ewing DSRCTCICBCORNFATC2
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Hilft die Immunhistologie weiter?

Cidre-Aranaz Nature Reviews 2022 8:66; Riggi et al. NEJM 2021 384:154 
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Hilft die FISH oder MolPath weiter?

Cidre-Aranaz Nature Reviews 2022 8:66; Riggi et al. NEJM 2021 384:154 

Entitäten mit EWSR1 Fusion Fusionspartner

Ewing & atypische Ewing FLI1, ERG, ETV1, ETV4, 

FEV, NFATC2, POU5F1, 

SMARCA5, PTAZ1, SP3

Desmoplastic small round cell tumor WT1

Myxoides Liposarkom DDIT3

Extraskelettales myxoides Chondrosarkom NR4A3

Angiomatoides fibröses Histiozytom CREB1, ATF1

Klarzellsarkom Weichteile ATF1

Klarzellsarkom GIT CREB1

Pulmonales myxoides Sarkom CREB1

Myoepitheliale Tumore ATF1, POU5F1, PBX1, 

ZNF444

Angiosarkom ATF1

Fibromyxosarkom CREB3L1

Rhabdomyosarkom TFCP2
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Desmoplastic small round cell tumor (DSRCT): Klinik

Cidre-Aranaz Nature Reviews 2022 8:66 

Adoleszente & junge Erwachsenen (meist männlich)

0,5 Fälle / 1 Million Einwohner

90% im Abdomen, meist multifokal

sehr selten Ovar, Schädel, Gehirn

zum Diagnosezeitpunkt 30-50% mit Metastasen (Leber, Lunge)

5-20% 5-Jahres Überleben
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Desmoplastic small round cell tumor (DSRCT): Genetik

Gerald et al. Semin Cancer Biol 2005 15:197; Schoolmeester Mod Pathology 2021 34:1912

EWSR1-WT1 Fusion sehr spezifisch für DSRCT

nur sehr selten in anderen Tumoren beschrieben:

Weitere Alterationen

FGFR4 (7%), ARID1A (6%), 

NF1 (3%), TP53 (3%)
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Morphologische Varianten



Immunhistologie DSRCT

>80% Cytokeratin, EMA

Desmin, Vimentin

NSE

WT1

50% CD15, CD57

25% Synaptophysin, PGP 9.5

CA-125, NKX 2.2

10% CD99

S-100, Neurofilament, GFAP

sm-Aktin, -Aktin

Chromogranin A
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Relevante (neuere) diagnostische Antikörper

bei Rundzellsarkomen

Antikörper Hauptspezifität

NKX2.2 Ewing Sarkom

NKX3.1 NFATC2

SS18 Synovialzellsarkom

DUX4 CIC-DUX Sarkom

NUT NUT Karzinom

PAX7 Ewing Sarkom

AGGRECAN Non-ETS Ewing

BCOR BCOR Sarkom

PHOXB2 Neuroblastom

NTRK 1,2,3 BCOR Sarkom
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