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Informace pro pacienty

Kompletni klinicky doporuceny postup pro sarkomy mékkych tkani je dostupny zde.

Co jsou nadory mékkych tkani: sarkomy

Nadory mékkych tkani predstavuji relativné Sirokou skupinu nadorovych onemocnéni, ktera vznikaji
z bunék tzv. mékkych tkani, kam patfi predevsim svalova, vazivova a tukova tkan a dale cévni a nervova
pojivova tkan. K vzniku nadorl dochazi v disledku zmén v genetické vybavé plvodné zdravych bunék
tkané.

Nadory mékkych tkani rozdélujeme v obecné roviné na nddory benigni (nezhoubné) a maligni
(zhoubné). Benigni nadory maji zachovanou urcitou kontrolu bunécného déleni a rlstu, postradaji
schopnost prorlstat a Sifit se do okolnich nebo vzdalenych organd a tkani. Maligni nadory jsou
charakterizovany nekontrolovanym rlstem, proristanim do okoli a wvytvafenim druhotnych
nadorovych loZisek (metastaz) ve vzdalenych tkanich a organech.

Zhoubné nadory mékkych tkani souhrnné oznacujeme jako sarkomy. Sarkomy mékkych tkani (dale
jako STS, z anglického Soft Tissue Sarcoma) zahrnuji zhruba 70 rlznych podtypd, z nichZ kazdy muze
mit vice ¢i méné odlisné chovani a progndzu a v pripadé pokrocilych nddord mohou odlisné reagovat
na lécbu. STS vznikaji nejcastéji na koncetinach (zhruba v 50 % pripad). Dalsi castou oblasti, ve které
STS vznikaji, je oblast retroperitonea (prostor mezi zadni sténou bfiSni a ndsténnou pobfisnici), ve které
se kromé nékterych organl vyskytuje velké mnoZstvi vazivové a tukové tkané.

PFiznaky spojené se vznikem a rlistem sarkomti

Nejcastéji se sarkom projevi jako zdureni v mékkych tkanich téla. Zrakem nebo pohmatem je mizZeme
zjistit v pfipadé, jsou-li uloZzeny povrchové.

Pokud sarkom vznikd v mistech, ktera nejsou zrakem ani pohmatem dostupna, mizeme zdureni zjistit
pouze pri hloubkovém vysetfeni pomoci rlznych zobrazovacich metod (viz dale). Zdufeni je zpocatku
nebolestivé, pri dalSim rlstu vSak mlZe rostouci nador utlacovat okolni tkané a organy a vyvoldvat
tlakové bolesti. Pokud sarkom prorlsta do okolnich tkani a organl, mlze poskozovat jejich funkci
a také drazdit zde pritomnd nervovd zakonceni a vyvoldvat silnéjsi a ostrejsSi bolesti, které posléze
mohou byt i trvalého razu.

S rlistem nadoru se mohou objevit pfiznaky a obtize. Jejich charakter bude zaviset na tom, kde v téle
sarkom roste. K nejcastéjSim priznaklim a obtizim patfi: zdufeni, které je zpocatku nebolestivé,
a bolest, kterd se objevuje s tim, jak se zdufeni zvétSuje a zacina tlacit na nervy a svaly.

To, Ze zdufeni by mohlo byt sarkomem, je pravdépodobné;jsi pokud:

e je vétsiho rozsahu (napfiklad o priiméru 5 cm) nebo se setrvale zvétsuje
e je ulozeno v hloubce
e je bolestivé

Podle toho, o jaky sarkom jde a kde se nachazi, se mohou vyskytovat i jiné pfiznaky a obtize. Napfiklad
u Zen sarkom hladké svaloviny (leiomyosarkom) délohy mizZe zpUsobovat krvacenii mimo menstruacéni
obdobi anebo po prechodu.
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Vyskyt

STS se vyskytuji s ¢etnosti 4-5 novych piipadd na 100 000 obyvatel ro¢né. V Ceské republice je
kazdoroc¢né diagnostikovano zhruba 600 novych STS, coz odpovida globdlné odhadovanému vyskytu.
V CR predstavuji 1 % z celkového poétu nové zjisténych zhoubnych nadord. Sarkomy pro nizky vyskyt
fadime mezi vzacné nadory.

Dédicnost

Vétsina STS vznika v disledku genetickych zmén (mutaci), ke kterym dochazi aZ po narozeni, v priibéhu
Zivota postizeného jedince. Proto, aZ na nékteré nepfilis ¢asté vyjimky, STS nemaji charakter dédi¢ného
onemocnéni. Jedinou vyjimkou jsou nepfilis ¢asté sarkomy vznikajici u jedincll v rodinach s nékterymi
dédicnymi nadorovymi syndromy. Patfi k nim neurofibromatéza, Gardnerliv syndrom, WernerQv
syndrom, Li-Fraumeni syndrom, syndrom bazoceluldrnich név( ¢i tuberdzni skleréza. U jedinct, ktefi
v détském véku byli [éCeni pro retinoblastom (zhoubny nador oka), existuje zvysené riziko vzniku
sarkomu po 50. roku véku.

Rizikové faktory, moznosti prevence a vyhledavani

Vzhledem k tomu, Ze STS nejsou pfilis ¢asté, a navic jde o rozliéné typy nadordq, je obtizné jednoznacéné
urcit rizikové faktory pro vznik konkrétniho typu sarkomu. Existuji urcité doklady o mozném zvyseni
rizika vzniku STS pfi vystaveni se toxickym chemikaliim typu vinylchloridu, dioxini nebo chlorovanych
fenoll. RovnéZ se zvaZzuje moznost zvyseného rizika vzniku STS v souvislosti s predchazejici expozici
ionizaénimu zareni, véetné predchoziho ozafovani, které nemocni podstoupil kvili jinému nadorovému
onemocnéni.

Vzhledem k tomu, Ze rizikové faktory ovliviujici vznik STS nejsou jednoznacné definovany, neexistuje
ani Zadné doporuceni pro prevenci, ani program aktivniho vyhledavani pred-nadorovych zmén nebo
Casnych forem téchto nadord.

Doporuceni pro neodkladné vysetreni

Vas prakticky IékaF mlzZe zajistit urychlené vysetteni v ptipadé, Ze trpite zhorsujici se nevysvétlitelnou
a neustupuijici bolesti, obzvlasté pokud trva i v klidu a/nebo pokud se u Vas objevi nevysvétlitelné
zdufeni.

Prakticky lékaF by Vas mél neprodlené odeslat na vySetfeni u odborného lékare/specialisty v Centru
pro |écbu sarkom mékkych tkani, pokud zjisti pfitomnost zdurfeni v mékkych tkanich, které:

e jevétSinez5cmyv priméru

e je bolestivé

e zvétsuje se

e jeuloZeno v hloubce

e je pfivysetteni nepohyblivé a fixované k okolnim tkanim

e objevilo se znovu po jeho predchazejicim odstranéni
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Stanoveni diagnézy

Prvotnim vysetfenim byva obvykle ultrazvuk (UZ). Pro uréeni diagndzy STS je vsak zasadni vySetreni
pomoci magnetické rezonance (MR) nebo pocitacové tomografie (CT). Tato zobrazovaci vysSetfeni
umozni zjistit presnou lokalizaci nadoru, jeho velikost a vztah k okolnim tkanim a organdim. Rovnéz
umozni zjistit existenci sekundarnich nadorovych lozisek (metastaz).

Je-li potvrzena pfitomnost nadorového lozZiska, je zapottebi urcit jeho charakter a potvrdit, Ze jde
skutecné o sarkom. K tomu slouZi odbér vzorku tkané a jeho vysetfeni pod mikroskopem (histologické
vySetfeni), pripadné genetické vySetfeni. Tato vysetieni by jiz méla probihat v Centru pro Iécbu
sarkom@ mékkych tkani.

Tkan z podezielého loZiska se ziska pomoci tzv. jehlové biopsie (cilené napichnuti loZiska s odebranim
vzork( tkané) nebo u povrchové uloZenych sarkom vytiznutim (excizi) ¢asti zdurelé tkané.

Histologické vysetfeni potvrdi nddor, uréi jeho presny histologicky typ, bunécné charakteristiky
a stupen zhoubnosti (malignity). To vse je dlleZité pro rozhodovani o lé¢bé onemocnéni.

Kromé standardniho histologického vySetfeni se provadi v nékterych pripadech molekuldrné geneticka
vySetieni nddorové tkané. Ta maji prispét k uréeni genetickych zmén v nadorovych bunkach, k pfesnéjsi
identifikaci typu sarkomu, jeho progndzy a v neposledni fadé také k moznosti vyuziti specificky zacilené
|éCby.

Cile lé€by
Primarnim cilem kazdé protinadorové |éCby je dosahnout nebo vyznamné pfispét k Uplnému vymyceni
nadoru a uzdraveni pacienta. To se dafi relativné ¢asto u STS zachycenych v jejich ¢asném stadiu.
U pokrocilych, metastazujicich STS je moZnost uUplného a trvalého vymyceni nddoru malo
pravdépodobna.

Chirurgicka lécba
Chirurgicka 1é¢ba ma rozhodujici vyznam pro konecny Ié€ebny vysledek, pfedevsim u ¢asnéjsich stadii
onemocnéni, kdy je mozné s vysokou pravdépodobnosti odstranit cely nador. V takovém ptipadé muze

byt vysledkem dlouhodobé, nebo trvalé uzdraveni. Chirurgicka lécba se tidi velikosti primarniho
nadoru i celkovym rozsahem onemocnéni.

V ptipadé jen lokdlné rostouciho STS, ktery nevykazuje znamky prorlstani do okoli ani metastatické
Sifeni, je standardnim chirurgickym vykonem vyfiznuti (excize) celého nadoru i s lemem okolni zdravé
tkané.

U casnych stadii sarkomu mékkych tkani (klinické stadium | s nizkym stupném zhoubnosti) mize byt
$irokd excize jedinou a definitivni 1é¢bou. Uplné odstranéni nadoru Ize snadnéji provést u sarkomd na
koncetinach, zatimco u rozsahlejsich sarkom( napriklad v retroperitoneu, je radikalni odstranéni
nadoru mnohem obtiznéjsi a slozitéjsi.

U nadoru vétsich nez 5 centimetr(l s vyssim stupném malignity a u nadorq, u kterych neni jisté, zda se
podafilo odstranit veSkerou nddorovou tkan, se Sirokd excize obvykle doplfiuje pooperacnim ozarenim
celé oblasti, ve které se nachazel plivodni nador. V pfipadé nedostate¢ného, neuplného odnéti nadoru
dochazi v misté plvodniho nadoru casto k opétovnému narlstu (recidivé). Proto se provadi ozareni
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takového mista s cilem sniZeni rizika recidivy, nebo se uvaZuje, pokud je to mozné, o opétovném
odstranéni loziska.

Radikalni odstranéni primarniho sarkomu muze vést k funkénimu nebo estetickému poskozeni.
V téchto pfipadech Ize v uréitém odstupu provést tzv. rekonstrukéni chirurgii, jejimz cilem je funkéni
nebo esteticka uprava.

Mimoradné radikalni chirurgické vykony u koncetinovych STS ve smyslu amputace koncetiny se
provadeéji jen vyjimecné. Riziko lokalni recidivy Ize v soucasné dobé snizit ozarenim, jak jiz bylo uvedeno
vyse.

Lécba zarenim (radioterapie)

Lécba zarenim (radioterapie) se u STS vyuZiva predevSim k podpore |é¢ebného Ucinku chirurgické
|é¢by. Nejcastéji se radioterapie vyuziva jako zajiStovaci l1écba po odstranéni vétsich a histologicky
méné priznivych sarkoma.

U nadord, které jsou primarné obtizné operovatelné, Ize |é¢bu zafenim vyuZit jako pfedoperaéni lécbu.
V téchto pripadech je cilem ¢aste¢né zmenseni a ohraniceni nddoru a snizeni jeho Zivotaschopnosti.
Tim dojde ke zjednoduseni chirurgického vykonu.

Jak pooperaéni zajistovaci (adjuvantni), tak predoperacni (neoadjuvantni) radioterapie snizuji riziko
vzniku mistni recidivy (ndvratu) sarkomu.

K lécbé zarenim se v soucasné dobé pouzivaji vysoce specializované pfistroje. Jde predevsim o tzv.
linearni urychlovacde. Moderni pfistrojovd technika umoZiuje naplanovat ozarovani tak, aby se
maximum zareni dostalo do nadorové tkdané a minimum bylo zachyceno ve zdravych tkanich. Riziko
trvalého poskozeni zdravych tkani pfi protinddorové Iécbé zafenim je proto minimalni.

Izolovana hypertermicka koncetinova perfuze

U primdrné rozsahlych, lokalné se sificich koncetinovych sarkom(i nebo jejich recidiv Ize vyuzit [écbu
pomoci hypertermické koncetinové perfuze v kombinaci s cytostatikem nebo TNF alfa (biologicka latka
vyvolavajici odumirani nadorovych bunék). Perfuze znamena promyvani urcité oblasti, vtomto pripadé
koncetiny, pomoci pfistroje pro mimotélni krevni obéh. Krev pacienta je v pfistroji ohfivana na teplotu
40-42 °C a poté proudi v krevnim Fecisti konéetiny. Koncetina je promyvana po dobu zhruba jedné
hodiny. Lécebny ucinek spocivd v tom, Ze zvySena teplota cirkulujici krve poskozuje délici se buriky,
zpomaluje ¢i zastavuje jejich déleni a nasledné muze vést i k jejich odumirani. ProtoZze nadorové buriky
se déli mnohem vice nez buriky zdravé tkané, ma zvySena teplota vyraznéjsi protinadorovy ucinek nez
poskozujici Gcinek na bunky zdravych tkani. K posileni protinddorového Gcinku hypertermie se do
uzavieného obéhu promyvajiciho postizenou koncetinu pfidava cytostatikum, a/nebo biologicka latka,
TNF (Tumor Necrosis Factor) alfa. Tim, Ze tyto latky cirkuluji pouze v uzavieném obéhu, mohou byt
pouzity ve vyssich davkach s vyraznéjsim protinddorovym ucinkem, aniz by se zvysil jejich nezadouci
celotélovy toxicky ucinek.

Technické provedeni operace spociva v preparaci cév dané lokality proximalné od tumoru a nasledné

kanylaci pro zajisténi mimotéiniho obéhu — dle lokalizace tumoru (femoralni nebo ilické cévy/
brachidlni nebo podklickové cévy). Vykon provadime v celkové anestezii a heparinizaci pacienta.
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Drobné svaly ruky a chodidla, stejné jako Vater-Pacinniho téliska, chranime od Gcinku ILP Esmarchovou
bandazi, za pfedpokladu, Ze tumor tuto oblast nezasahuje.

Soucasti pristroje pro mimotélni obéh je oxygenator zajistujici vyménu plynl v krevnim roztoku tak,
pouziti pneumatického turniketu, ktery nakladame periferné od mista kanylace cév. Vyménik tepla
zajiStuje potiebné ohrati roztoku tak, aby cilovd teplota tkani dosahovala 39—40 °C. Monitorace cilové
teploty je pribéiné zajisténa senzory svalového a podkoZniho teploméru. Lokalni hypertermii
napomaha uloZeni koncetiny do sterilni vodni podlozky.

Po dosazZeni cilové teploty tkani (cca 20—30 min cirkulace) je do perfuzatu pfidan TNF (Beromun).
Davkovani TNF je standardizovdno. Nasledné po 10-15 minutdch je pfidan roztok melfalanu
v mnozstvi, které zavisi na objemu koncetiny (10mg/litr objemu dolni koncetiny, resp. 13 mg/litr
objemu horni koncetiny). Doba perfuze s cytostatikem je dalSich 60 minut. Na zavér vykonu je perfuzat
z kompartmentu koncetiny vymyt 2-3 litry izotonického roztoku, po dekanylaci jsou cévy
zrekonstruovany a obnoven pritok krve.

Po celou dobu operace je nutné monitorovat mozny unik perfuzatu z kompartmentu koncetiny do
systémové cirkulace, a to metodami nuklearni mediciny. Princip spociva v aplikaci radiofarmaka na bazi
9mTc — znaeného albuminu do systémového i kolaterdlniho ob&hu a detekce emitovaného zafeni
gama pomoci kolimované scintilacni sondy umisténé nad prekordium.

Ve spolupraci s chirurgem nebo ortopedem je v intervalu 2—3 mésict po TNF-ILP indikovana resekce
rezidualniho tumoru.

Hypertermicka koncetinova perfuze ma relativné vysokou lokalni u¢innost. Nicméné vzhledem k tomu,
Ze je promyvana pouze postizend koncetina, perfuze nema vliv na metastdzy nachdzejici se mimo
promyvanou oblast.

Systémova lécba

Pokud pfed operaci nebo pred provedenim radioterapie doslo k Sifeni nddorovych bunék lymfatickymi
nebo krevnimi cestami, mohou vznikat vzdalena dcefind loZiska (metastdazy), jejichz Iécba presahuje
moznosti chirurgie i radioterapie. V téchto ptipadech je zapotrebi pouzit |écbu, kterd dokaze ovlivnit
nadorové bunky v kterékoli ¢asti lidského téla. Hovofime o systémové |écbé. K té patfi: |écba
cytostatickd (chemoterapie) a Ié¢ba cilena.

Lécba cytostaticka

Cytostatika jsou chemickeé latky, které rdznym zplsobem narusuji bunécné pochody, zastavuji bunécné
déleni, pfipadné podnécuji odumirani poskozenych bunék. Na cytostatika reaguji nejvyraznéji burky,
které se nejvice a nejrychleji mnoZi. Spolecnou vlastnosti cytostatik je to, Ze jejich ucinek neni specificky
a Ze pUsobi i na zdravé bunky rlznych tkani a orgdn(. Zatimco poskozeni a odumirani nadorovych
bunék je vitané, v pripadé plisobeni cytostatik na zdravé buriky dochazi ke vzniku rGznych nezadoucich
vedlejsich ucink(, které nékdy mohou byt i zavazné. Ze zdravych bunék jsou vici pusobeni cytostatik
nejvnimavéjsi krevni burky (pfedevsim bilé krvinky), bunky stfevni sliznice a bunky vlasovych vackd.
Néktera cytostatika pak vykazuji selektivni toxicitu vici jaternim nebo ledvinnym burikam, pripadné
i burikdm srdecni i nervové tkané. V soucasné dobé existuji moznosti, jak mnoha nezadoucim Gcinkim
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predchazet nebo je tlumit. To prispiva nejen k lepsi snasenlivosti cytostatické l1écby, ale také ke zvyseni
jejiho l1é¢ebného ucinku.

Ze Siroké skaly cytostatik se v léébé STS u dospélych pacientl vyuZivaji nej¢astéji antracykliny
(doxorubicin), alkylaéni latky (ifosfamid, dakarbazin) a trabektedin. STS patfi spiSe k nddordm s mensi
citlivosti k cytostatiktiim i po urcité dobé se u nich mlze vyvinout necitlivost na tyto léky. O tom, které
cytostatikum bude v 1é¢bé pouZito a zda bude pouzito samotné nebo v kombinaci s jinym cytostatikem,
rozhoduje histologicky typ nadoru a jeho celkovy rozsah na strané jedné, a na strané druhé pak celkovy
zdravotni stav pacienta a jeho schopnost snaset cytostatickou Ié¢bu.

Cytostatika se pouZivaji predevsim k [é¢bé pokrocilych metastazujicich nador(; ve vybranych pfipadech
za Ucelem ulehceni operacniho vykonu je lze pouZit i pred vlastnim chirurgickym vykonem
(neadjuvantni Iécba) a zcela vyjimecné jako prevence navratu choroby po radikalnim chirurgickém
feseni (adjuvantni 1écba) u jedincl s vysoce rizikovymi nadory (napf. nadory vétsi nez 5 cm, v hloubce
uloZené nddory nebo agresivni rychle rostouci nddory — tzv. nddorovy grading).

Cilena terapie

Ve srovnani s chemoterapii je UcCinek cilené |éCby zaméren predevsim proti nddorovym burnkam; burky
zdravych tkani ovliviiuje vyznamné méné nebo minimalné. Pfesto i tyto Iécebné pripravky mohou
vyvoldvat specifické nezadouci Gcinky.

V 1é¢bé STS se v soucasné dobé vyuZivaji latky ze skupiny tzv. inhibitord tyrozinovych kinaz (TKI).

Jak samotna diagndza zhoubného nadorového onemocnéni, tak absolvovani potiebné lécby je pro
kazdého obrovskou psychickou zatézi.

Pacienti potrebuji vyznamnou psychickou podporu jak ze strany svych nejblizSich, tak ze strany
zdravotnikl. To predpoklada otevienou komunikaci mezi pacientem a témi, ktefi o néj pecu;ji.

V kritickych obdobich neni tfeba se obavat ani docasné podplirné Iécby pomoci pripravkd uréenych
k psychickému zklidnéni, sniZzeni napéti, strachu anebo deprese. Je dllezité, aby pacient vidy vse
konzultoval se svym oSetfujicim Iékafem, nebal se s nim komunikovat o svych psychickych problémech
¢i nezadoucich Ucincich lé¢by. Obnoveni psychické rovnovahy a posileni schopnosti aktivniho pfistupu
k potfebné protinadorové lécbé zlepsSuje vysledky lécby a kvalitu dalSiho Zivota.

Kazdy pacient s povrchové uloZzenim loziskem velikosti nad 5 cm, nebo s loZziskem ulozenym v hloubce
mékkych tkani, by mél byt referovan do Centra pro lé¢bu sarkomd mékkych tkani. Prvotni lé¢ebny
zasah ma rozhodujici vyznam pro dalsi vyvoj onemocnéni a progndzu kazdého pacienta.
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