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Uvod

UPOZORNENI:

TENTO MATERIAL JE KLINICKYM SOUHRNEM KLINICKEHO DOPORUCENEHO POSTUPU, KTERY MA
SLOUZIT ZDRAVOTNIKUM JAKO PODKLAD PRO RYCHLE KLINICKE ROZHODOVANI. VSECHNA
DOPORUCENI JSOU VYTOVRENA NA ZAKLADE NEJLEPSICH DOSTUPNYCH VEDECKYCH DUKAZU
V DANEM CASE PODLE NARODNI METODIKY TVORBY KDP. Kompletni klinicky doporuéeny postup
pro sarkomy mékkych tkani je dostupny na:
https://kdp.uzis.cz/res/guideline/14-sarkomy-mekkych-tkani-diagnostika-lecba-final.pdf

Sarkomy jsou zhoubné nadory pojivovych tkani. Jde o heterogenni skupinu nadorli danou Sirokym
spektrem histotypU s odliSnym biologickym chovanim i rdznorodou anatomickou lokalizaci. PGvodem
maligniho klonu je mezenchymadlni burika, kterd se za normalnich okolnosti diferencuje ve svalovou
nebo tukovou tkdan, vazivo, cévu, kost, chrupavku a dalsi tkdné. Sarkomy tvofi vice nez 80
histologickych subtypl. Asi 75 % sarkomU predstavuji mékkotkanové sarkomy jako takové (soft tissue
sarcoma, STS), 15 % sarkomU pak gastrointestindlni stromalni tumory (GIST) a asi 10 % vsech sarkom
tvofi sarkomy kosti.

Sarkomy jako takové tvofi necelé 1 % vSech zhoubnych nadord u dospélych a asi 15 % malignit
v détském véku. Jen v samotnych Spojenych statech bylo v roce 2018 diagnostikovano vice nez 13 tisic
sarkomU mékkych tkani a vice nez 5 tisic pacientll své nemoci podlehlo. V zemich Evropské unie je
rocné diagnostikovano 4-5 mékkotkanovych sarkomi (vyjma GIST) na 100 tisic obyvatel. Nejcastéji se
vyskytuji Spatné diferencované pleomorfni sarkomy, gastrointestinalni stromalni tumory,
leiomyosarkomy a liposarkomy.

Sarkomy mékkych tkani patfi mezi nddory vzacné, stojici dosud na okraji vSeobecného zajmu. Jinak je
vSak vnimaji pacienti, ktefi sarkomem onemocni. Jinak jsou také vnimany tam, kde jsou
diagnostikovany a Ié¢eny nejcastéji. Zakladem uUspésné lécby vétsiny z nich je kvalitni diagnostika,
a predevsim dobre napldnovand a erudovanym operatérem provedend chirurgicka lécba, a to na
pracovistich, pro ktera tato diagndza neni raritni. Kvalita primarnich Iécebnych postupl je pro dalsi
osud pacienta zdasadni. Multidisciplinarni pristup a daslednd mezioborova spoluprace v ramci
diagnosticko-terapeutického procesu od samotného pocatku je proto nezbytnd, umozni
individualizovat |1é¢bu kazdému nemocnému.

Zhoubné nadory mékkych tkani predstavuji priblizné 0,63 % vsech novotvar( (C00-C97, D0O0-D09, D37-
D48) sledovanych v Narodnim onkologickém registru (NOR) a 1,01 % vSech zhoubnych novotvar(
kromé jinych koznich (C00-C97 bez C44). Jejich primérna rocéni incidence c¢inila v poslednim
dostupném pétiletém obdobi (2012-2016) 596 nové diagnostikovanych onemocnéni, shodné u muzd
(5,63 na 100 000 muzd) i u Zen (5,68 na 100 000 Zen).

Incidence sarkomU kontinudlné stoupad, vysledky IéCby vsak na rozdil od jinych nador( v poslednich
15-20 letech stagnuji. Tretina pacientl je stale Ié¢ena na pracovistich mimo Komplexni onkologicka
centra. Navic zna¢na ¢ast pacientll se dostava do KOC azZ po |éCbé na jinych pracovistich. Jedinou cestou
ke zlepseni lécebnych vysledk( je kvalifikovana péce o nemocné, a to jiz od prvniho podezieni na tuto
raritni diagndzu. Tam, kde je organizaéni i personalni zdzemi napfi¢ odbornostmi, dlsledna
mezioborova spoluprace, kde jsou moznosti a vile tuto problematiku komplexné tesit i rozvijet, a to
vcetné napojeni na zahrani¢ni pracovisté i v ndvaznosti na hodnoceni vlastnich vysledk.
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Metodologie tvorby zdrojovych KDP

Byly pfijaty oba dva klinické doporucené postupy ,,2018 Soft tissue and visceral sarcomas: ESMO—
EURACAN Clinical Practice Guidelines for diagnosis, treatment and follow-up“ a ,, 2018 Gastrointestinal
stromal tumours: ESMO—-EURACAN Clinical Practice Guidelines for diagnosis, treatment and follow-up.”

Oba adoptované klinické doporucené postupy nasleduji adaptovanou metodiku od Infectious Diseases
Society of America-United States Public Health Service Grading Systém (IDS). Klasifikaci irovné dikazu
rozdéluje do péti tfid oznacenych Cisly |-V a fidi se zejména dizajnem studii, ze kterych byly extrahovany
dlikazy. Doporuceni jsou rozdélena do péti ttid dle klinického pfinosu a dlsledk( na zdravi a jsou
oznacena pismeny A—E. Celd metodika ESMO-EURACAN guidelint je sdruzené popsana zde.

Pfi srovnani a zjednoduseni metodik ESMO-EURACAN a GRADE bychom mohli s jistou rezervou
a pfijatelnou mirou rizika zkresleni transformovat urovné diikazu dle ESMO-EURACAN na GRADE.

Tabulka 1. Transformace tfidy doporuceni a formulace dle ESMO-EURACAN na GRADE

ISD / ESMO-EURACAN GRADE

Trida doporuceni Formulace ESMO Sila doporuceni Symbol
Trida A Silné doporuceni udélat Silné doporuceni PRO ™
Trida B Obecné doporuceno udélat Slabé/podminéné doporuceni PRO T2
Trida C MUzZe byt zvazeno Bez doporuceni ?

Trida D Obecné doporuceno nedélat Slabé/podminéné PROTI 2
Trida E Neni doporuceno Silné doporuceni PROTI N

Tabulka 2. Transformace urovné dikazi dle ESMO-EURACAN na GRADE

ESMO-
EURACAN GRADE
Uroven diikazu Jistota diikazu Symbol Vysvétleni
Urover | Vysoka Dals$i vyzkum velmi nepravdépodobné
Uroven II COOD kvalita/high zméni spolehlivost odhadu ucinnosti.
] ) Stredn( Dalsi szkurn pravdépodol?rv'n.é mi’ﬁg mit vlvlv
Uroven Il PPHPOS kvalita/moderate na vspolehllvost odhadu udinnosti a muze
zménit odhad.
Dalsi vyzkum velmi pravdépodobné ma
Uroven IV (Sl Nizka kvalita/low dilezity vliv na spolehlivost odhadu
a pravdépodobné zméni odhad.
. . Velmi nizka Jakykoliv odhad Ucinnosti je velmi
Uroven V SASES) kvalita/very low nesypolehlivy'l. :

Kapitola ¢islo 1 (Organizace péce o pacienty se sarkomy mékkych tkani), kapitola Cislo 8 (Terapie
retroperitonealnich sarkomu), kapitola Cislo 10 (Terapie sarkom( détského véku) a kapitola ¢islo 11
(Terapie desmoidu) jsou konsensualnimi stanovisky pracovniho tymu, které jsou, vtomto poradi,
podloZeny doporuéenim ECCO essential requirements for quality cancer care, Trans-Atlantic RPS
Working Group, |é¢ebnymi protokoly EpSSG; a studii pro terapii desmoidl (reference jsou uvedeny
v plném znéni KDP). V prlbéhu tvorby KDP byla pozménéna metodika a vytvareni doporuceni na
zakladé konsensualniho stanoviska bylo nahrazeno tvorbou doporuceni na zakladé expertnich dikazd.
Vypracované konsensy jsou tak doplnény o upresnujici expertni dikazy. Pfi doplfiujicim procesu

nedoslo ke zménam v doporuceni.
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Guideline (klinické) otazky/oblasti

Organizace péce o pacienty se sarkomy mékkych tkani

Diagnostika

Terapie lokalizovanych, lokalné operabilnich mékkotkanovych a viscerdlnich sarkomi
Terapie lokalizovanych, lokalné inoperabilnich mékkotkanovych a visceralnich sarkomu

vk wnN e

Terapie pokrocilych/generalizovanych, lokalné operabilnich mékkotkanovych a visceralnich

sarkom

6. Terapie pokrocilych/generalizovanych, lokalné inoperabilnich mékkotkanovych a visceralnich
sarkom(

7. Terapie recidivujicich, lokalné operabilnich mékkotkanovych a viscerdlnich sarkom(

8. Terapie retroperitonealnich sarkomd

9. Terapie GISTU

10. Terapie sarkomu ,, détského véku”

11. Terapie desmoidl (agresivni fibromatdzy)

12. Nasledna péce/dispenzarizace

Doporuceni

Klinicka otazka ¢. 1: Organizace péce o pacienty se sarkomy
mékkych tkani

P: Pacienti s podezifenim na onemocnéni zplsobené sarkomem mékké tkané

I: Pracovisté pravidelné se zabyvajici problematikou mékkotkarnovych nadord pro indikaci IéCby,
volbu primarniho Ié¢ebného postupu, rozsah chirurgické resekce, indikaci adjuvantni terapie na
zakladé multidisciplinarniho teamu (chirurg, onkolog, radia¢ni onkolog, radiolog, patolog)

C: Pracovisté bez erudice v oblasti mékkotkanovych tumor(l s nemoZnosti multidisciplinarniho
posouzeni problematiky

O: Zajisténi optimalniho terapeutického postupu, prodlouzeni disease-free intervalu, zvySeni
celkové délky prezivani, snizeni poctu neradikdlnich vykon(, snizeni morbidity a mortality

Misto lécby Uroveii T¥ida
Je doporuceno, aby jakykoli pacient s podezienim na onemocnéni sarkomem Expertni dikazy
mékké tkané byl referovan do Centra pro Iécbu sarkomd mékkych tkani (CLSMT) | (Konsensus autord KDP:
za Ucelem potvrzeni diagndzy a lécby. silny konsenzus)

Veskeré |éCebné strategie pro pacienty se sarkomem mékké tkané jsou planovany a fidi se
spole¢nym rozhodovanim ¢len multidisciplinarniho tymu.

Je nezbytné, aby sarkomova centra a ¢lenové multidisciplinarnich tyma (MDT) méli vyznamny
pocet pripadl a aby jddro MDT mélo ¢leny, ktefi maji sarkomy jako svj hlavni, ¢i jeden ze svych
hlavnich, odbornych zajma.

Zakladnim poZadavkem je, aby minimalni pocet pacientd rfesenych v Centru v ramci MDT Ccinil
ro¢né 100 pripadd, chirurgicky reSenych ro¢né 70, z toho minimalné 10 pripadd v oblasti dutin

4
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(hrudnich, bfisnich). Mezi dalSi pozadavky pro status Centra patfi mezinarodni spoluprace,
dostupnost SirSiho multidisciplindrniho tymu, pfislusnd akreditace od MZ, vyzkumnad a vzdélavaci
¢innost, a prlibézné sledovani indikator( kvality poskytované zdravotni péce.

Klinicka otazka c. 2: Diagnostika

P: Jedinci s nejasnou povrchovou rezistenci velikosti nad 5 cm a jedinci s rezistenci uloZenou
v hloubce mékkych tkani bez ohledu na velikost

I: Diagnostické schéma — dostatecné grafické znazornéni (CT, MR), biopsie

C: CT nebo MR, nedostatecné grafické znazornéni, neprovedeni biopsie

O: Histologie a nasledné napldnovani optimalniho terapeutického postupu

IDS GRADE

Diagnostika

Uroveri | Trida Uroven Sila
Jedinci s nejasnou povrchovou rezistenci velikosti nad 5 cm
a jedinci s jakkoliv velkou rezistenci uloZenou v hloubce
meékkych tkani (véetné dutin a organl) by méli byt odeslani

. , v A

do ,high-volume” center, tedy do vybranych Center pro SO0 ™
Ié¢bu sarkomO mékkych tkani (CLSMT), a to jesté pred
jakoukoliv intervenci.
Mezioborovy pfistup je nezbytny pro kazdého jednotlivého

pacienta.

Po dostatecném grafickém znazornéni nadoru nasleduje
odbér na histologické vysetreni. Stupen diferenciace nadoru v B PO T
ma prognosticky i prediktivni vyznam.

Po doplnéni stagingovych vysetreni je stanoven lécebnych
postup cestou mezioborového tymu pro kazdého pacienta Vv A OB OS ™
jednotlivé.

Pooperacni zhodnoceni patologem musi obsahovat popis
ohrani¢eni nadoru a zhodnoceni radikality vykonu vcéetné
uptesnéni resekénich okraji. V p¥ipadé predchozi v A DPOO ™
predoperacni lécby také zhodnoceni histopatologické
odpovédi nadoru.
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Klinicka otazka €. 3: Terapie lokalizovanych, lokalné operabilnich

mékkotkanovych a viscerdlnich sarkomu

P: VSichni pacienti s histologicky verifikovanym, lokdlné operabilnim sarkomem, bez jasné

generalizace

I: Primdrni chirurgickd RO resekce s adekvatnim lemem zdravé tkdné, zvazeniindikace radioterapie

ev. chemoterapie v adjuvantnim podani
C: Nedostatecné radikalni vykon

O: Snizeni rizika lokalni recidivy, zvyseni celkového pfeziti, snizeni morbidity a mortality

IDS GRADE
Chirurgicka terapie
Uroveii | Trida Uroveii Sila
Chirurgicka resekce je standardni [éCebnou metodou v |éCbé
vSech pacientt s lokalizovanym sarkomem dospélého véku.
Musi byt provadénd chirurgem nebo ortopedem se \V} A PO ™
specialnim vycvikem v [é¢bé sarkom v high-volume centru
(CLSMT).
Standardnim typem vykonu je Siroka excize s negativnimi
okraji (RO resekce), tj. odstranéni naddoru s lemem zdravé ] A PPPP ™
tkané.
Lécebny protokol mulze byt doplnén o CHT a/nebo RT,
izolovanou koné&etinovou perfuzi (ILP) s tumor nekrotizujicim n A [asYarYar Y ™
faktorem alpha (TNF-a) + melphalanem.
Lécebny protokol mizZe byt doplnén (pfi dostupnosti)
I B ?
o regionalni hypertermii kombinovanou s CHT. CO0D T
V pfipadé R1 resekce je doporuc¢enym postupem lécby re-
resekce (kromé dobre diferencovaného
liposarkomu/atypického lipomatozniho tumoru, kde je v A ©OO0 ™
mozZna observace).
IDS GRADE
Radioterapie
Uroveri | Trida Uroveri Sila
Adjuvantni RT je standardni |é¢ebnou modalitou u high-
] B ?
grade (G2-3) hluboce ulozenych lézi velikosti nad 5 cm. CO0D T
Adjuvantni RT je doporucenou |é¢ebnou modalitou u high-
. R . v B ?
grade (G2-3) hluboce uloZenych lézi velikosti do 5 cm. SO0 T
Adjuvantni RT je doporucenou lé¢ebnou modalitou u low-
B ?
grade hluboce uloZenych |ézi velikosti nad 5 cm. . CO0D T
Adjuvantni RT je v nékterych pripadech doporucenou
|Ié¢ebnou modalitou ulow-grade a high-grade povrchové ] B PP D T
uloZenych lézi velikosti nad 5 cm.

Projekt: Klinické doporucené postupy

C) Narodni portal
klinickych doporuc¢enych postupt Registracni ¢islo: CZ2.03.2.63/0.0/0.0/15_039/0008221




~
Evropska unie — . ys
Evropsky socialni fond ‘E’ VT~ "4 MINISTERSTVO ZDRAVOTNICTVI
(]2 [ ‘ / Z:I

Operaéni program Zaméstnanost

Adjuvantni RT je v nékterych pfipadech doporucenou
Ié¢ebnou modalitou ulow-grade hluboce uloZenych lézi I B PPPDP T
velikosti do 5 cm.

Adjuvantni RT neni soucasti terapie u skutecné
kompartmentovych resekci tumoru, ktery je cely uloZeny v A bboo ™
v rdmci odstranéného kompartmentu.

Chemoterapie
Uroven Trida Uroven Sila

Neoadjuvantni CHT (antracykliny + ifosfamid) minimalné ve
3 cyklech miZe byt navriend jako alternativa u vysoce | C DPDD ?
rizikovych pacient(.

Neoadjuvantni CHT mUZe byt bezpeéné doplnéna o RT. 1] B PPPOS T

Adjuvantni CHT v soucasné dobé neni standardni lIé¢ebnou
metodou u sarkomi dospélého véku. MuizZe byt navriend ] C PPPP ?
jako alternativa u vysoce rizikovych pacient(.

Klinicka otazka ¢. 4: Terapie lokalizovanych, lokalné
inoperabilnich mékkotkanovych a visceralnich sarkom

P: Terapie lokalizovanych, lokalné inoperabilnich mékkotkarnovych a visceralnich sarkoml

I: Indikace vhodné neoadjuvantni terapie za i¢elem zmenseni objemu tumoru nebo planované R1
resekce, v 2. dobé pokus o RO/R1 resekci s adekvatné provedenym chirurgickym vykonem, zvazeni
adjuvantni [éCby

C: Primarni neradikalni chirurgické resekce

O: Snizeni rizika lokalni recidivy, zvyseni celkového pfeziti, snizeni morbidity a mortality

Terapie lokalné pokrocilych, inoperabilnich IDS GRADE

mékkotkanovych a visceralnich sarkomu Urovei | Tida Urovefi sila

Cilem neoadjuvantnich lé¢ebnych modalit je zmenseni
primarniho onemocnéni nebo umoZnéni planované R1
resekce. Jako prvni linie terapie je u pacientl indikovana RT
nebo CHRT.

n A DPDO ™

Lécebny protokol mulze byt doplnén o CHT a/nebo RT,
izolovanou koncetinovou perfuzi s tumor nekrotizujicim 1] A OPPOS ™
faktorem alpha (TNF-a) + melphalanem.

Lécebny protokol mulzZe byt doplnén (pfi dostupnosti)
o regionalni hypertermii kombinovanou s CHT.

I B CODD T2
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Klinicka otazka ¢. 5: Terapie pokrocilych/generalizovanych,
lokalné operabilnich mékkotkanovych a visceralnich sarkomt

P: VSichni pacienti s histologicky verifikovanym, lokalné operabilnim sarkomem, s generalizaci
H
a) lzolované, operabilni plicni metastdzy bez extrapulmondlniho metastatického postizeni:
chirurgicka resekce, zvazeni adjuvantni chemoterapie
b) Izolované, inoperabilni plicni metastdzy nebo extrapulmondlni metastatické postizeni:
paliativni systémova terapie, ve druhé linii fizena histologii, zarazeni do klinickych studii
C: Inadekvatni chirurgické vykony, jiné nez doporuceni onkologické postupy
O: Prodlouzeni Zivota, uspokojiva kvalita Zivota, snaha o ¢astecnou odpovéd nebo stabilizaci nemoci

Terapie generalizovanych, lokalné operabilnich IDS GRADE

mékkotkanovych a visceralnich sarkomu - \ .
Uroven | Trida

Uroveri Sila

Lécba pacientll s generalizovanym, lokalné operabilnim
mékkotkanovym a viscerdlnim sarkomem je vysledkem Vv A dooo ™
rozhodovani multidisciplinarniho tymu.

Chirurgicka resekce je standardni zakladni terapii u pacient(
s metachronnimi, resekabilnimi plicnimi metastazami, pfi \V} B PSS T
vyloucené generalizaci mimo plice.

V pfipadé synchronnich plicnich metastdz pfi absenci
mimoplicni generalizace je standardnim terapeutickym 1} B PPPOS ™
postupem CHT.

Klinicka otazka ¢. 6: Terapie pokrocilych/generalizovanych,
lokalné inoperabilnich mékkotkanovych a visceralnich sarkomu

P: Vsichni pacienti s histologicky verifikovanym, lokdlné inoperabilnim sarkomem s generalizaci

I: Paliativni systémova terapie, ve druhé linii fizend histologii, paliativni radioterapie, zafazeni do
klinickych studii

C: Inadekvatni chirurgické vykony, jiné nez doporucené onkologické postupy

0: Snaha o ¢astecnou odpovéd nebo alespon stabilizaci nemoci pfi uspokojivé kvalité Zivota

Terapie generalizovanych, lokalné inoperabilnich IDS GRADE

mékkotkanovych a visceralnich sarkomu Urover | Tida Uroveri Sila

Pacienti s generalizaci mimo plice jsou léceni CHT. Standardni 1.
linii paliativni [éCby je CHT na bazi antracyklind.

l A SIS 1S) ™

U pacientll v dobrém celkovém stavu se sarkomem senzitivhim
na ifosfamid je moZnosti terapie kombinace ifosfamidu | B DHDD ™
s adekvatni davkou antracyklinu.

Angiosarkom je vyrazné senzitivni na taxany, které mohou byt
terapeutickou moznosti u tohoto histologického podtypu.

i B (4 YerYa 1) ™
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U pacientu s leiomyosarkomem a solitarnim fibroznim tumorem
je moznd 1. linie CHT kombinaci doxorubicin + dakarbazin.

v B SISISIS) T

Imatinib je standardni l|ééebnou metodou u pacientd
s dermatofibrosarcoma protuberans s nalezem translokace
t/17,22). Podobné v ptipadech, u kterych neni mozné provedeni
nemutilujiciho chirurgického vykonu.

n A YY) ™

Klinicka otazka €. 7: Terapie recidivujicich, lokalné operabilnich
mékkotkanovych a viscerdlnich sarkomu

P: Vsichni pacienti s histologicky verifikovanym, recidivujicim, lokdlné operabilnim sarkomem
I: Adekvatni chirurgicka RO resekce s lemem zdravé tkané, role radioterapie

C: Nedostatecné chirurgicky radikalni vykony, neadekvatni terapeutické postupy

O: SniZeni rizika lokalni recidivy, zvySeni celkového preziti, snizeni morbidity a mortality

Lécba recidivujicich, lokalné operabilnich sarkom se fidi stejnymi postupy jako pfi primarnim zachytu;
je doplnénad castéji o predoperacni nebo pooperacni RT (pokud tyto jiz nebyly vyCerpany), pfipadné
o lécbu systémovou. Lécba je volena kazdému jednotlivému pacientovi na miru a je vysledkem
rozhodovani multidisciplinarniho tymu.

Klinicka otazka €. 8: Terapie retroperitonedlnich sarkom

P: Vsichni pacienti s histologicky verifikovanym sarkomem retroperitonea

I: Primarni chirurgicka RO resekce s adekvatnim lemem zdravé tkané na podkladé histologické skladby
tumoru, zvaZeni radioterapie

C: Neradikdlni chirurgicky vykon

O: Snizeni rizika lokalni recidivy, zvySeni celkového preziti, snizeni morbidity a mortality

IDS GRADE
Diagnostika
Uroven | Trida Uroven Sila
V ramci stagingu je vidy nutné doplnit CT plic k vylouceni

generalizace.

U pacientd, u kterych je podezieni na zhorsenou funkci ledvin,
je soucasti predoperacniho vysetreni i funkéni vySetreni \" A Slsle]e) ™
kontralateralni (nepostizené) ledviny.

Jako standard je doporuceno provedeni biopsie pomoci tru-cut

e . v A

jehly (14-16 G) pod CT kontrolou s odebranim vicero vzorkd. OO0 TT
V pripadé primarné nevytézné biopsie je tfeba biopsii opakovat »
jesté minimalné jednou. v B SO0 T3
Oteviena nebo laparoskopicka biopsie neni doporucovana. \" E Slsle]e) W
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oo (@AZV CR CF e 7/
IDS GRADE
Terapie
Uroven Trida Uroven Sila
Zakladni metodou lécby je provedeni makroskopicky radikalni
chirurgické resekce (RO en-bloc resekce) s adherujicimi n A DDPO ™
strukturami, i kdyZz se makroskopicky nezdaji infiltrované.
Operaci musi provadét chirurg s dostate¢nou erudici v oblasti
peract must P & v A | @00 | 1M
sarkomd.
Setfeni specifickych orgénil (ledvina, hlava pankreatu, jatra)
vyzaduje vysokou expertizu v problematice sarkom( a mélo by Vv A CISIS]S) ™
byt posuzované individudlné u kazdého pacienta.
Makroskopicky neradikdIni operace jsou indikované pouze jako
O oo L POtze] v B | @000 | T
vykony paliativni, u pfisné selektovanych pacientd.
IDS GRADE
Neoadjuvantni/adjuvantni terapie
Uroveri | Trida Uroven Sila
Neoadjuvantni terapie ve formé chemoterapie, radioterapie
nebo kombinované chemoradioterapie muize byt podana
. L. ) N e, v ?
u selektovanych pacientd na zakladé multidisciplindrniho ¢ OO0
rozhodnuti.
Adjuvantni radioterapie po makroskopicky radikalni operaci
v E
nema zadnou prokazanou hodnotu. OO0 W
Adjuvantni chemoterapie po makroskopicky radikalni operaci
L s . | E
nema zadnou prokdzanou hodnotu. CODD W
Neoadjuvantni/adjuvantni terapie IDS GRADE
(Rekurentni retroperitonedlni terapie) Uroved Tiida Urovet sila
Chirurgickd terapie lokdlni nebo vzdalené rekurence je
indikovana na zdkladé multidisciplinarniho tymu u pfisné v A (Sl l]e) ™
selektovanych pacientd.
Chirurgicka resekce tumoru en-bloc spolec¢né s adherujicimi
strukturami, i kdyZz se makroskopicky nezdaji infiltrované, je
v A
doporucenym postupem i u pacientl s lokdlni recidivou, OO0 m
u kterych byla primarné provedena jen Siroka excize tumoru.
Chirurgicka resekce lokalni recidivy po adekvatnim primarnim
chirurgickém reseni. Cilem operace by méla byt makroskopicky
radikalni exstirpace tumoru s resekci pfilehlych organ( jenom v A OO ™
v pfipadé jejich jasné infiltrace.
U pacientll s rapidné progredujicim onemocnénim, kde rust
tumoru > 1 cm/mésic, paliativni neradikélni resekce nevede Vv B S]e]e]=) ™
k prodlouzeni Zivota, a naopak zvysuje riziko peritonedlni
10
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diseminace/sarkomatdzy. Jedinou vyjimku z tohoto pravidla
tvofi skupina liposarkom.
Neoadjuvantni/adjuvantni terapie IDS GRADE
(Pacienti s inoperabilnim retroperitonealnim sarkomem) Urovefi Tfida Urovefi sila
U selektované skupiny pacientl systémova chemoterapie mlze
vést k prodlouZeni Zivota, nebo alespori ke zlepSeni kvality v B S]oe]e) T2
Zivota.
Chirurgicka terapie je ke zvazeni v pfipadé vyrazné

_— . Vv A
symptomatickych pacientd. DS m
Radioterapie mlze mit paliativni benefit zejména pti kontrole
bolesti, ktera vznika na podkladé nadorové komprese/infiltrace Vv B S]s]s]e) T2
nerva.

Klinicka otazka ¢. 9: Terapie GISTG

P: Vsichni pacienti se suspektnim/histologicky verifikovanym GISTem
H
a) Lokalizovany GIST chirurgicky radikdlné resekabilni bez nutnosti mutilujiciho vykonu: adekvatni
chirurgicky vykon, adjuvantni Ié¢ba imatinibem u Kit pozitivniho GIST s vysokym rizikem
relapsu
b) Lokalizovany GIST chirurgicky radikalné resekabilni za cenu mutilujiciho vykonu: u senzitivnich
mutaci neoadjuvantni terapie imatinibem, v 2. dobé adekvatni chirurgicky vykon
c) Pokrocily/metastaticky GIST: vyhledani senzitivnich mutaci s adekvatni neoadjuvantni
terapii, cilem je zmenseni nddorové masy, poté pokus o radikdlni resekci nebo o paliativni
debulking, systémova terapie do progrese onemocnéni
C: Jiné neZ vySe popsané postupy
O: Zvyseni celkového prezivani, snizeni rizika lokalni recidivy, prodlouzeni bezpfiznakového obdobi
nebo stabilizace nemoci, snizeni morbidity a mortality

IDS GRADE

Diagndza a patologie/molekularni biologie

Uroveri | Trida Uroven Sila
Endoskopické UZ vysetieni a nasledné sledovani je standardem
u nemocnych s jicnovymi ¢i duodenalnimi tumory mensimi nez v C Slele]e) ?
2cm.
Biopsie/excize je standardem u tumord vétsich nez 2 cm. \} C Slelele) ?
Mutacni analyza by méla byt soucasti standardni diagnézy GIST
(vyjma nerektdlnich tumor( mensich nez 2 cm). I A SO0 TT
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IDS GRADE
Lécba lokalizovaného ¢i lokalné pokrocilého onemocnéni
Uroven | Trida Uroveii Sila
Standardem je excize tumoru bez disekce klinicky negativnich
lymfatickych uzlin. o A DODS m
Pokud by radikalni chirurgicky wvykon (RO) byl spojen
svyznamnou naslednou mutilaci ¢ je predoperaéni lécba v B Slele]e) T
neucinna, po rozhovoru s nemocnym je mozny i R1 vykon.
Adjuvantni terapie imatinibem u nemocnych s vysokym rizikem
. | A
po dobu 3 let je standardem. COOD m
PDGFRA D842V mutované GISTy by nemély byt Iéceny
v D ?
v adjuvanci imatinibem. OO0 v
Adjuvantni |écba by neméla byt podavdna nemocnym s NF-1
?
a SDH exprimujicimi GISTy. v b SO v
Nemocni s vysokym rizikem peritonealni recidivy (v pfipadé
ruptury tumoru béhem operace) by méli byt zvaZovani v A DHOeOS ™~
k adjuvantni |é¢bé imatinibem.
Pokud nelze predpokladat RO vykon bez vyznamnych
mutilujicich nasledkd, je indikovana predoperacni terapie m A PP ™
imatinibem.
IDS GRADE
Lééba pokroéilého/metastatického onemocnéni
Uroven | Trida Uroveii Sila
Imatinib  je standardem |é¢by lokdlné pokrocilého
. S o . | A
inoperabilniho ¢i metastatického onemocnéni. COOD m
Imatinib je standardem Iécby u metastatické choroby, kde byly
odstranény vsechny léze, prestoZe nebylo primarné chirurgické | A DOPD ™~
reSeni doporucovano — standardni davka je 400 mg denné.
U nemocnych s KIT exon 9 mutaci je standardem 800 mg denné. m B PPPOS ™
U nemocnych s metastatickym onemocnénim Iécba pokracuje
bez prerudeni a7 do intolerance & preruseni na prani I A (4 YarYarYas) ™
nemocného.
Rozhodnuti o odstranéni residualni metastatické choroby by
N S e . . 1 ?
mélo byt individualizovano. ¢ OO0
Odstranéni progredujici choroby je moziné pfi limitované
N . R . v C ?
progresi za souasného pokracovani imatinibu. OO
Pti progresi na imatinibu 400 mg je doporucovana eskalace na >
800 mg denné. i B OO0 T3
V pfipadé progrese ¢i intolerance je indikovana Il. linie 1é¢by | A PODD ™
12
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sunitinibem.

Regorafenib je standardem 3. linie |éCby v davce 160 mg denné

volbou u nemocnych jiz 1é€enych.

po dobu 3 tydnd, kazdé 4 tydny u nemocnych progredujicich a ¢i | A DHDD ™
neodpovidajicich na Iécbu imatinibem a sunitinibem.
Rechalenge ¢i pokracovani 1é¢by imatinibem po progresi je " B DODD 1

Klinicka otazka ¢. 10: Terapie sarkomu ,,détského véku”

P: VSichni pacienti s histologicky verifikovanym sarkomem mékkych tkani do véku 18 let
I:

a) Adekvatni neoadjuvantni chemoterapie u rabdomyosarkomu a skupiny

rabdomyosarkomu
b) Dostatecné radikalni chirurgicky vykon
c) Adekvatni radioterapie vzhledem k véku pacienta
d) Adekvatni adjuvantni terapie u rabdomyosarkomu a non-rabdomyosarkom?

non-

C: Neprovedeni biopsie tumoru, dle histologie: nepodani chemoterapie/radioterapie, neadekvatni

chirurgicky vykon

O: Zvyseni preziti bez znamek onemocnéni, zvysSeni celkového preziti, snizeni rizika recidivy

onemocnéni, snizeni morbidity a mortality, sniZeni rizika pozdnich nasledkd 1é¢by

pacienta.

IDS GRADE

Diagnostika

Uroveri | Trida Uroven Sila
Jedinci s nejasnou povrchovou rezistenci nebo rezistenci
uloZenou v hloubce mékkych tkani (véetné dutin a organ() by

oL ., . ey Ly v A

méli byt odeslani do ,high-volume" center, a to jesté pred OO0 m
jakoukoliv intervenci.
Mezioborovy pfistup je nezbytny pro kazdého jednotlivého

Po dostate¢ném grafickém zndzornéni nadoru nasleduje odbér
na histologické vySetreni. Stupen diferenciace nadoru ma v B Slelele)
prognosticky i prediktivni vyznam.

™

Po doplnéni stagingovych vysetieni je stanoven lécebnych
postup cestou mezioborového tymu pro kazdého pacienta \" A Slsle]e)
jednotlive.

™

Pooperacni zhodnoceni patologem musi obsahovat popis
ohrani¢eni ndadoru azhodnoceni radikality vykonu vcetné
upresnéni resekénich okraju. V pripadé predchozi predoperacni v A Slele]e)
léCby musi byt také zhodnoceni histopatologické odpovédi
nadoru.

™

@ Nérodni portal Projekt: Klinické doporucené postupy
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Terapie Trida Uroven

Lécba déti s non-rabdomyosarkomem je identickd s doporucenymi postupy pro
dospélé pacienty.

Prognéza onemocnéni a metoda Ié¢by kazdého pacienta s rabdomyosarkomem je
dana histologii, IRS stadiem, lokalizaci a velikosti nadoru, vékem pacienta
a postizenim spadovych lymfatickych uzlin.

Chirurgicka resekce je standardni léCebnou metodou v |éCbé vsSech déti
s lokalizovanym sarkomem. Musi byt provadéna chirurgem nebo ortopedem se
specialnim vycvikem v 1é¢bé sarkom v high-volume centru.

Standardnim typem vykonu je Sirokd excize s negativnimi okraji (RO resekce),
tj. odstranéni nddoru s lemem zdravé tkané.

U pacient( s uzlinovym postizenim neni standardné provadéna lymfadenektomie. Expertni dikazy
(Expertni konsensus

Radioterapie na oblast primarniho tumoru je indikovana u vsech pacientl autord KDP: silny

s alveolarnim  rabdomyosarkomem  a u pacientd s embryonalnim konsenzus)

rabdomyosarkomem, u kterych nebyl proveden dostate¢né radikalni chirurgicky

vykon.

U pacientl s generalizaci je indikovano ozareni inicidlné postizenych lymfatickych
uzlin a vzdalenych metastaz.

Pacienti s nizkym rizikem jsou [é¢eni kombinaci vinkristin, aktinomycin D.

Pacienti se stfednim a vysokym rizikem jsou lé¢eni kombinaci ifosfamid, vinkristin,
aktinomycin D.

Pacienti s velmi vysokym rizikem jsou léCeni kombinaci ifosfamid, vinkristin,
aktinomycin D a doxorubicin + irinotecan s mTOR inhibitorem a naslednou
udrzovaci lécbou.

Klinicka otazka €. 11: Terapie desmoidu (agresivni fibromatdzy)

P: Vsichni pacienti s histologicky verifikovanym desmoidem (agresivni fibromatézou)

I: Kontrolni MR za 3 mésice, nasledné wait-and-see nebo primarni intervence dle dynamiky rlstu
a lokalizace. Primarni terapie dle principu od nejméné invazivni po nejinvazivnéjsi pfistup

C: Primarni chirurgicka resekce, neadekvatni terapie

O: Prevence nepotiebné terapie, prevence chirurgickych resekci zhorsujicich kvalitu Zivota

Diagnostika Trida Uroven

Expertni dikazy
(Expertni konsensus autord KDP: silny
konsenzus)

Diagnostika je provadéna na zakladé klinickych, radiologickych
a histopatologickych naleza.
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Terapie
Uroven Trida Uroven Sila

»Wait-and-see” strategie jako primarni terapeuticky pfistup
uvSech pacientll s histologicky verifikovanym desmoidem m B DPPO T
(agresivni fibromatdzou).

Chirurgicka terapie je preferovana u symptomatickych pacient(
s progresivnim onemocnénim, kde dosaZeni RO resekce je v B S e]e) T
uskutecnitelné bez vyraznych nasledka.

Radioterapie je efektivni metodou IéCby agresivni fibromatdzy
s pfiméfenym rizikem toxicity, v€asnych a pozdnich komplikaci.

n A o0 | ™

Systémova terapie vcetné metronomické CHT je efektivni
metodou |éEby agresivni fiboromatdézy s pfiméfenym rizikem [} B bPPO T
toxicity.

Hormonalni terapie +/- NSA se muze uplatriovat v lé¢bé
desmoida.

1 B DDDO 0

Inhibitory tyrozinkindz jsou indikované u rekurentnich 1

]l A
onemochéni. SOP0

Izolovand koncetinova perfuze v kombinaci s TNF-a
a melphalanem je indikovana u pacientd s lokalné pokrocilym v (o Slele]e) ?
koncetinovym nalezem.

Definitivni terapie je vysledkem rozhodovani
multidisciplinarniho tymu na zakladé konsenzualniho
algoritmu.

Expertni dikazy
(Expertni konsensus autord KDP: silny
konsenzus)

Klinicka otazka ¢. 12: Nasledna péce/dispenzarizace

P: VSichni pacienti s histologicky verifikovanym sarkomem
H
a) Intraabdominalni a retroperitonealni sarkomy:
i) Intermediate/high-grade sarkomy:
e < 3roky: CT bficha a malé panve a RTG plic 3 3—4 mésice
e 3-5let: CT bficha a malé panve a RTG plic & 6 mésicu
e 5 let: CT bficha a malé panve a RTG plic 4 12 mésicl
ii) Low-grade sarkomy:
e < 3-5roky: CT bficha a malé panve & 6 mésicli, RTG plic a 12 mésicl
e 3-5 et — CT bficha a malé panve a plic 4 12 mésicl
b) Sarkomy trupu:
i)  Intermediate/high-grade sarkomy:
e < 3roky: MR trupu a RTG plic 4 3—4 mésice, CT plic rocné
e 3-5let: MR trupu a RTG plic & 6 mésicu
e 5let: MR trupu a RTG plic 8 12 mésicl
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ii) Low-grade sarkomy:

|
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e < 3-5roky: MR trupu @ 6 mésicli, RTG plic 4 12 mésicl
e 3-5let: MR trupu a RTG plic 4 12 mésicl

c) Koncetinové sarkomy:
i) Intermediate/high-grade sarkomy:

e < 3roky— MR koncetiny a RTG plic & 3—4 mésice, CT plic ro¢né

e 3-5let— MR koncetiny a RTG plic 4 6 mésicu

e 5 let— MR koncetiny a RTG plic & 12 mésicl

ii) Low-grade sarkomy:

e < 3-5roky — MR koncetiny & 6 mésicl, RTG plic 4 12 mésicu

e 3-5let— MR koncetiny a RTG plic 4 12 mésicl

C: Jiné neZ vySe uvedené schéma dispenzarizace

Uzis

0: Casny zachyt lokalni recidivy nebo vzdalené metastdzy v kurabilni fazi, rychlej$i moznost

terapeutické intervence

IDS GRADE

Nasledna péée/dispenzarizace

Uroven | Trida Uroveii Sila
Sledovani po ukonceni |é¢by je nedilnou soucdsti komplexni

. . \'} A
péce o pacienta. S m
Cilem je Casny zachyt lokalni recidivy nebo vzdalené metastazy
v B ?

v kurabilni fazi. Dooo T
Dosud neexistuje jednoznatné doporuceni optimalniho
sledovani pacientd po chirurgické 1écbé lokalizovaného v B Slelele) T
onemocnéni.
Vychozi grading nadoru muze byt voditkem pro odhad
pravdépodobnosti a rychlosti vzniku relapsu. Také pro dalsi v B Slole]e) T
sledovani.
Jsou k dispozici nomogramy s moznosti predikce celkového
preziti a rizika vzniku vzdalenych metastaz, a to na zakladé véku, »
velikosti  nddoru, jeho grade, |lokalizaci, operability v B SO0 T3
a histologického subtypu.

Kompletni klinicky doporuceny postup pro diagnostiku a Iécbu sarkom{ mékkych tkani je dostupny

na:

https://kdp.uzis.cz/res/guideline/14-sarkomy-mekkych-tkani-diagnostika-lecba-final.pdf

Projekt: Klinické doporucené postupy

C) Narodni portal
klinickych doporuc¢enych postupt Registracni ¢islo: CZ2.03.2.63/0.0/0.0/15_039/0008221
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