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1 uvoD

Sarkomy predstavuji skupinu extrémné vzacnych malignich mezenchymadlnich na-
dor. Mohou se vyskytovat v jakémkoliv véku a v jakékoli lokalizaci. Sou¢asnym
celosvétovym trendem je koncentrace pacienti s touto diagnézou do specializovanych
high-volume center. Sarkomové centrum III. chirurgické kliniky 1. LF UK a FN Motol
je nejvétsi centrum svého druhu v CR. Poskytuje komplexni péci pro pacienty se sar-
komem nebo s podezienim na toto onemocnéni. V rdmci programu se III. chirurgicka
klinika specializuje na diagnostiku a 1écbu sarkomt trupu, dutiny bfi$ni a malé panve,
sarkomd retroperitonea, koncetinovych sarkom, viscerdlnich sarkomi a GISTu. Pro-
blematika mékkotkdiovych nadort je ale §irsi a zahrnuje taky dalsi extrémné raritni
onemocnéni, jako jsou desmoid/agresivni fibromatéza, pseudosarcoma protuberans,
solitarni fibr6zni tumor, pseudosarkomatoidni tumory a jiné.

U lécby sarkomil v rdmci FN Motol probiha aktivni spoluprace napfi¢ klinickymi
pracovisti. Rada pacientii vyZaduje multioborovou spolupraci riznych chirurgickych
i nechirurgickych obort k zajiSténi optimalni diagnostiky a terapie.

Nasi dlouhodobou snahou je centralizace pacienti do center pro 1écbu sarkomil.
Tak, jak ukazalo jiZ n€kolik celosvétovych studii, terapie v rukdch zkuSeného tymu
expertll na tuto problematiku je jednim z hlavnich faktori dspéchu 1écby.

V ramci této publikace se autorsky kolektiv sloZeny z expertll z rliznych klinik
v ramci FN Motol snazi obeznamit Citatele s problematikou mékkotkanovych nadora.
Zaroven tato kniha pfinasi nejnovéjsi poznatky v problematice. Cilem tohoto dila neni
podrobné rozebirat opera¢ni nebo jiné terapeutické postupy u jednotlivych diagndz, ale
obeznamit Sirokou odbornou vefejnost se sloZitosti problematiky a zvySeni povédomi
o sarkomech. I kdyZ incidence sarkomi ani zdaleka nedosahuje incidence napfiklad
kolorektalniho karcinomu, presto ro¢né v Ceské republice onemocni sarkomem vice
neZ 400 lidi. Dalsi stovky pacientll maji jind mékkotkanova onemocnéni, ktera jsou
charakterem na pomezi maligniho a benigniho nadoru a vyZaduji specifickou 1é¢bu
a sledovani. To je moZné jenom na misté, kde je problematika sarkomil a mékkotkano-
vych nadort kazdodenni rutinou.

Touto cestou bychom chtéli podékovat v§em spoluautoriim, ktefi se podileli
na vzniku publikace. Zaroven dékujeme za profesionalni pomoc redakci vydavatelstvi
Maxdorf a dale sponzoriim za podporu.

Jménem autorského kolektivu
Robert Lischke, Andrej Ozaniak



2 ZAKLADNI CHARAKTERISTIKA

Andrej Ozaniak, Robert Lischke

Sarkomy jsou skupina malignich mezenchymalni nadort s vysokou heterogenitou
v jejich klinické prezentaci, biologickém chovani a histologické skladbé. Vychazeji
z mezenchymu, jenZ je embryondlni tkan, z které se v dalSi ontogenezi diferencuje
pojivo (vazivo, chrupavka, kost), cévy, svaly, nervy a krvetvornd tkai.

Zdkladni délent sarkomii:
* kostni nadory
* nadory mékkych tkani — soft-tissue sarcoma (STS)

Soft-tissue sarcoma je skupina velice vzacnych a raritnich onemocnéni. Celkové
se jednd o < 1% vsech nadorti v dospélé populaci. Tyto nadory se ovSem vyskytuji
ve vSech vékovych kategoriich s 2 vrcholy vyskytu — détstvi a vék > 50 let. V sou-
Casnosti je znamych vice nez 70 podtyptt STS. Procentuélni zastoupeni jednotlivych
podtypt sarkomi je rozdilné v dospélosti a v détstvi. U dospélych patii mezi nejcastéji
se vyskytujici liposarkom (20-25 %), nediferencovany pleomorfni sarkom (dfive ma-
ligni fibrézni histiocytom) (14 %), leiomyosarkom (14 %), synovialni sarkom. U déti je
nejcastéjsim rhabdomyosarkom s pfiblizné 60% zastoupenim, Casty je i Ewingliv sar-
kom. V CR je ro¢né diagnostikovéano asi 250-350 novych p¥ipadii. Skute¢na incidence
bude ale jisté vyssi. Je to dano faktem, Ze velké mnoZzstvi zejména hluboce uloZenych
nadort ztistava dlouhodobé asymptomatickych. Sarkomy se mohou vyskytovat kdekoli
na téle. Nejcastéjsi ovSem zistava postizeni koncetin (obr. 2.1).

Etiologie onemocnéni zUstava temnd, ovSem nékteré kongenitalni syndromy jsou
spojeny se vznikem sarkomtl. Jde o neurofibromatézu, retinoblastom, Li-Fraumeniho
syndrom a familidrni adenomat6zni polyp6zu.

Kli¢ovym prognostickym faktorem je grade tumoru. Pro sarkomy je typické
jejich hematogenni metastazovani a lokalni rekurence. Zakladani metastiz je ty-
pické spise pro high-grade sarkomy, u mnohych k tomu dochazi véasné, jesté pred
diagnostikou onemocnéni. Nejcastéjsim mistem generalizace jsou plice a jatra
pozdéji kostni metastazy. Nedilnou soucdsti stagingu je provedeni CT plic. Naopak
na rozdil od karcinomti je postizeni lymfatickych uzlin raritni, dle literatury mén¢ nez
10 %. Vyjimku tvori nékteré histologické podtypy — epiteloidni sarkom, clear cell
sarkom — u kterych je CT/MR regionalnich uzlin soucasti stagingu a nasledné
jejich odstranéni operacnim vykonem! PostiZzeni lymfatického systému je znam-
kou vysoké agresivity naddoru s velice Spatnou prognézou. Pro¢ onemocnéni posti-
huje lymfaticky systém jen raritné, neni zcela jasné. Jedna hypotéza vychazi z fak-
tu, Ze mezenchymalni struktury maji sice vysoké prokrveni, ale pouze limitovanou

1
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ANGIOSARKOM
maligni neoplazie

GASTROINTESTINALNi
STROMALNITUMOR

ve sténé cév — -
maligni neoplazie

gastrointestindlniho traktu

LIPOSARKOM
tukova tkan

" | RHABDOMYOSARKOM,
FIBROSARKOM
svalovd/fibrozni tkan

OSTEOSARKOM
kostni tkan

EVINGUV SARKOM

kost
CHONDROSARKOM o
chrupavka PERIVASKULARNI
TUMOR
vaskularni neoplazie
Lokalizace Vyskyt
hlava a krk 9%
trup 19 %
retroperitoneum, mald panev, visceralni 12%
hornf koncetiny 13%
dolnf koncetiny 46 %

Obr. 2.1 Typy sarkom( a lokalizace STS
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= Tabulka 2.1 Vztah lymfatického zdsobeni tkané a metastatického postizeni lymfatickych uzlin

Ty tumoru Tk pivodu Lymfatické zdsobeni Metastatické postizeni
P P (0-4+) lymfatickych uzlin (%)
osteosarkom kost + 5
liposarkom tuk + 5
GIST progenitorové mezen- =+ 5
chymalni buriky
rhabdomyosarkom pricné pruhovand sva- 2+ 20
lovina
karcinom Zaludku Zaludecni epitel 4+ 50
melanom kiize 4+ 50

lymfatickou drenaz (tab. 2.1). Je to z diivodu, Ze se nepodili na imunitnich reakcich
vici patogeniim. Proto kvli niz§Simu mnozstvi lymfatickych kanald je i niZsi riziko
invaze a embolizace primarnim tumorem.

2.1  DIAGNOSTIKA

Postup v diagnostice vychazi ze zavedeného schématu (obr. 2.2).

dostatecné grafické zobrazeni (MR/CT) ‘

\ 4

biopsie tumoru ‘

:

histopatologicky rozbor l

'

chirurgické/onkologické feseni na zékladé multidisciplindriho rozhodnuti
(chirurg, onkolog, radiolog, patolog)

Obr. 2.2 Diagnosticky proces
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2.2  TERAPIE

Terapie sarkomil vychazi ze v§eobecnych schémat (obr. 2.3-2.5).

Spolecné pro vSechny anatomické lokalizace u STS a u visceralnich sarkom je:
 chirurgicka RO resekce u lokalizovanych, resekabilnich nadort je zdkladni primarni

modalitou terapie

 chirurgicka resekce metachronnich (disease-free interval > 1 rok), resekabilnich
plicnich metastaz, pfi izolovaném plicnim postiZzeni je standardni metodou volby

* chirurgicka resekce je vZdy doplnéna o adjuvantni radioterapii. Standardni davka je
50 Gy v 1,8-2,0 Gy frakcich. Celkovou ddvku mozno navysit az na 66 Gy. Vyjimku

v podani adjuvantni radioterapie tvori:
~ primarné radikaln¢ odoperované G1 povrchové 1éze velikosti < 5cm

~ skute¢né kompartmentové resekce pri tumorech postihujicich jen jeden kom-

partment

v v

grade 1 grade 2/3

l ; J L

chirurgicka povrchové tumory > 5 cm,
resekce hluboce ulozené tumory
zvZit neoadjuvantni CHT = RT

chirurgicka
resekce

\ 4

R1 resekce RO resekce ‘ Sirok RO ‘
resekce
J

kompartmentova
RO resekce
povrchové tumory >5 cm,
hluboce ulozené tumory
zvazit adjuvantni RT

reresekce reresekce reresekce reresekce
s cilem RO s cilem RO s cilem RO s cilem RO
mozna nemozna mozna nemozna

v v v v

chirurgickd chirurgickd

adjuvantni RT
reresekce reresekce

0br. 2.3 Schéma terapie lokalizovaného, chirurgicky resekabilniho STS

R1 resekce

adjuvantni RT
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—

CHT £ RT nebo RT
J (

v v

RO/R1 resekce mozna ‘ RO/R1 resekce nemozna ‘

v

chirurgickd resekce + RT _

Obr. 2.4 Schéma terapie lokalizovaného, chirurgicky inoperabilnho STS

n r——r—
v v

izolované plicni metastazy ‘ extrapulmondlni metastézy ‘
2 —
RO resekce moznd ‘ RO resekce nemozna ‘
Y
chirurgicka u mnohocetnych/bilateralnich
resekce plicnich metastdz
; zvazit neoadjuvantni CHT v

‘ zvazit adjuvantni CHT ‘

doxorubicin

doxorubicin + ifosfamid
doxorubicin + olaratumab

v o '
parcidlni odpovédy/stabilni onemocnéni ‘ progrese onemocnéni ‘
pokracovat aZ do progrese nemoci, |é¢ha podle
neakceptovatelné toxicity nebo maximalni davky histologického typu

0Obr. 2.5 Schéma terapie pokrocilych/metastatickych chirurgicky operabilnich STS (a) a chirurgicky inopera-
bilnich STS (b)
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Dalsi indikacemi radioterapie jsou:
~ recidivujici sarkomy
~ primarné neradikdlni vykon s nemoZnosti reresekce
e v soucasné dobé nepanuje v odborné verejnosti jednotny ndzor ohledné role ad-
juvantni chemoterapie. Tu proto nelze standardné doporucovat, indikovéana je in-
dividuélng, dle rozhodnuti multidisciplinarniho tymu. Vyjimku tvofi Ewinguv
sarkom a rhabdomyosarkom.
Ostatni specifika terapie jednotlivych anatomickych lokalizaci, jakoZ i terapie lo-
kalné inoperabilnich nebo generalizovanych pacientu, jsou probrana v samostatnych
kapitolach.

2.3 DISPENZARIZACE

1. Intraabdominalni a retroperitonealni sarkomy

a) Intermediate/high-grade sarkomy:
~ < 3 roky — CT biicha a malé panve a RTG plic & 3—-4 mésice
~ 3-5let — CT bricha a malé panve a RTG plic a 6 mésict
~ >5let— CT bricha a malé panve a RTG plic a 12 mésicti
b) Low-grade sarkomy:
~ < 3-5roky — CT bricha a malé panve a 6 mésicti, RTG plic a 12 mésicti
~ >3-5let — CT biicha a malé panve a plic a 12 mésict

2. Sarkomy trupu

a) Intermediate/high-grade sarkomy:
~ < 3 roky — MR trupu a RTG plic a 3—4 mésice, CT plic ro¢né
~ 3-51let — MR trupu a RTG plic a 6 mésict
~ >5let— MR trupu a RTG plic a 12 mésici
b) Low-grade sarkomy:
~ < 3-5roky — MR trupu a 6 mésicti, RTG plic a 12 mésicti
~ >3-51et— MR trupu a RTG plic a 12 mésici

3. Koncetinové sarkomy

a) Intermediate/high-grade sarkomy:
~ < 3 roky — MR koncetiny a RTG plic a 3—4 mésice, CT plic rocné
~ 3-5 let — MR koncetiny a RTG plic a 6 mésicii
~ > 5 let — MR koncetiny a RTG plic a 12 mésict
b) Low-grade sarkomy:
~ < 3-5roky — MR koncetiny a 6 mésict, RTG plic a 12 mésich
~ > 3-5 let — MR koncetiny a RTG plic a 12 mésict
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3 ZOBRAZOVACIi METODY U SARKOMU
MEKKYCH TKANI

Alena Mazdkova

»  Zobrazovaci metody hraji u tumort mékkych tkdni velmi dileZitou roli. Umoziuji potvrdit pii-
tomnost tumoru, posoudit rozsah pro napldnovdni vhodné lécebné strategie a zkontrolovat vyvoj
béhem lécby i po jejim skonceni. S tumory mékkych tkdni se radiologové v béZné praxi setkdvaji
velmi Casto, ale jen mald cdst z nich jsou sarkomy, uddvd se asi 1 %, coZ miize vést velmi snadno
k podcenéni prvnich ptiznakd, na druhé strané neni mozné ovéfovat vsechny benigni léze vsemi
dostupnymi metodami vcetné biopsie.

»  Je dileZité si uvédomit, Ze i pomoci nejmodernéjsich pfistrojd miize byt obtizné odlisit nenddo-
rové léze od nddoru a benigni nddor od maligniho. Disledky prehlédnuti sarkomu mohou byt
fatdini, ale zobrazovaci metody by nemély vést k neadekvdtni terapii benignich Iézi.

»  Sarkomy pfedstavuji riznorodou skupinu nddord vyskytujicich se v rdznych Cdstech téla, proto
ani vytvorent jednotného vysetfovaciho protokolu neni mozné. Ne kazdd metoda je idedIni pro
kazdy tumor. Sarkomy koncetin, stény hrudni ¢i bfisni na sebe upozorni hmatnou rezistenci, pak
Jje nejjednodussi pouZit ultrazvuk jako 1. volbu. Sarkomy nitrohrudni &i nitrobfisni byvaji v dobé
diagndzy prekvapivé velké tumory, protoZe dokud nestlacuji nebo neinvaduji Zivotné dileZité
sousedni orgdny Ci velké cévy, mohou ziistat dlouho klinicky asymptomatické anebo se projevuji
Jjen mirnymi nespecifickymi symptomy, pro které jsou indikovdna vysetfeni CT ¢i MR.

» (0 Cekdme od zobrazovacich metod? Md hmatnd rezistence koreldt v zobrazovacich metoddch?
Dd se urcit, jestli je typicky benigni, potencidlné maligni nebo je neurcitd? Odpovéd'na tyto otdzky
umozni uklidnit pacienta s jasné benigni Iézi a usetfit ho dalSiho vysetfovdni ¢iintervence a nebo
doporucit dalii vysetfeni bezprostiedné nebo s casovym odstupem k posouzent vyvoje léze nebo
indikovat biopsii.

malign.

Pro hodnoceni ndlezli zobrazovacimi metodami je nutnd znalost nékterych udaja
z anamnézy: nedavné trauma, antikoagulacni terapie, jak dlouho jsou ptfiznaky pozo-
rovany, onkologickd anamnéza, stav po piedchozim chirurgickém zdkroku, chemo-
terapii Ci radioterapii.
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Kombinace klinickych udaju, lokalizace tumoru a vlastnosti na zobrazovacich me-
todach pomuize omezit Sirokou diferencidlni diagnostiku.

3.1  ULTRAZVUK

Metodou 1. volby u pacientd s hmatnou rezistenci, ale i pfi neurcitych symptomech
biiSnich, je sonografie neboli ultrazvuk (UZ). Tato metoda je relativné dostupnd, levna
a rychla, muze potvrdit podezieni na tumor, ale moznosti jeho bliZsi charakteristiky
jsou omezené a ve velké mife zavisi také na zkuSenostech sonografisty. V idealnim
piipadé by mél napiiklad vySetieni rezistence na koncetinach provést sonografista se
zkuSenostmi s muskuloskeletalni diagnostikou. UZ umoZiiuje detekovat i velmi malé
povrchové uloZené tumory, ale ty hloubéji uloZené, byt vétsi, mohou byt prehlédnuty,
zv14sté u obéznich pacientll. UZ neni spolehlivy pro posouzeni postiZeni plic, skeletu
a intraartikularnich prostor.

Vysetteni UZ poskytne pocate¢ni informace o lokalizaci tumoru, jeho vztahu
k okolnim strukturdm, velikosti a morfologii (ohraniceni, tvar, vnitini struktura, echo-
genita). MuzZe odliSit solidni 1ézi od cystické, posoudit jeji vaskularizaci, odhalit pii-
tomnost kalcifikaci.

Vysetieni UZ muze jiz v prvnim kontaktu pomoci usetfit dalSiho vySetfovani pa-
cienty s jasné benignimi 1ézemi, napiiklad lipomy, a naopak upozornit na neurcitost
1éze ¢i dokonce jasné znamky malignity, které vyZaduji upfesnéni dalsi zobrazovaci
metodou ¢i biopsii.

3.1.1 Benigni léze pfi ultrazvuku

|
Benigni léze jsou vétsinou povrchnéji ulozené, ohranicené, mensi velikosti, homogenni echogenity,
mimo hemangiom hypovaskuldrni (obr. 3.1).

e cysta — hladce ohrani¢ena nevaskularizovand anechogenni 1éze s dorzalnim zesi-
lenim

* lipom — hladce ohrani¢ena homogenni 1éze, hyperechogenni ¢i izoechogenni s pod-
koZnim tukem, se stabilni velikosti pfi kontrolnim UZ za 6 mésicl

* granulom z cizich téles pfi odpovidajici anamnéze

* svalové poranéni ¢i hernie

* hematom —anamnéza, kontrola za 3—6 tydnt v zavislosti na velikosti, po tomto Case
neregredujici hematom je podeziely, miiZe jit o prokrvaceny tumor

» vaskuldrni 1éze, napt. hemangiom, stabilni pfi kontrolnim UZ za 6 mésict
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Obr. 3.1 Fibrom (a), lipom (b)

Obr. 3.2 Pleomorfni sarkom



