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1 Epidemiologie:

Sarkomy meékkych tkani (zde STS vyjma GIST) jsou heterogenni skupinou malignich nadort vychazejicich
z mezenchymalnich bunék, které se za normalnich okolnosti diferencuji ve svalovou nebo tukovou tkan, vazivo, kost nebo
chrupavku. Vyskytuji se napfi¢ vSemi vékovymi skupinami. U déti do 15 let tvofi 6 - 8 % vSech nadorovych onemocnéni.
V dospélém véku patfi sarkomy mékkych tkani k velmi vzacnym nadordm s incidenci kolem 6 nové diagnostikovanych
pFipad(1/100 000 obyvatel/rok. Spolu se sarkomy kosti tvofi necelé 1 % v§ech zhoubnych onemocnéni. Roéné je v CR nové
diagnostikovano kolem 640 mékkotkanovych sarkomu véetné GIST (Udaje za posledni dostupné obdobi 2017-2021).

2 Etiologie:

Etiologie neni znama, je znamé zvySené riziko vzniku u jedincl pfi neurofibromatoze 1. typu, u familiarni adenomatézni
polypozy, familiarniho retinoblastomu a dalSich stav(. Prevalence genetickych faktorl je ¢astéjsi u déti. Vzacné vidame
i sekundarni sarkomy u pacient(l vzniklé ve dfive ozafeném terénu pro jinou malignitu (u méné jak 1 % ze vSech radioterapii
odlécenych pacientt, vétsinou s latenci 10 Ci vice let po pfedchozi radiaci). Je popsan vliv chemickych kancerogen(l napf.
herbicidl na vyskyt sarkomU. Je diskutovan i vztah k virovym onemocnénim a dal$im faktorlm. Souvislost mezi Urazem a
samotnym vznikem sarkomu nebyla dosud prokazana.

3 Histologie:

Jedna se o velmi heterogenni skupinu nadord. Obecné jsou STS déleny na nadory adipocytarni, fibro-/myofibroblastické,
tzv. fibrohistiocytarni, hladkosvalové, vaskularni, z pficné pruhovaného svalstva, nejisté diferenciace a na dals$i kategorie.
Jejich spravna diagnostika je nutna vzhledem k velmi variabilnimu biologickému chovani. NejrozSifenéjsi klasifikacni
schéma je klasifikace dle Svétové zdravotnické organizace (WHO), posledni vydani je z roku 2020. Nejc¢astéjsSim (az 60
%) a typickym sarkomem pro détsky vék je rhabdomyosarkom (RMS). U pacientl dospélého véku histologicky dominuji
tzv. non-rhabdomyosarkomy (NRSTS) - liposarkom, leiomyosarkom, ,high-grade“ nediferencovany sarkom (NOS),
synovialosarkom, tumor z perifernich nervovych pochev, svétlobunéény (melanoma like) sarkom, alveolarni sarkom
mékkych tkani, angiosarkom a mnoho dalSich (vice nez 70 subtypl dle WHO klasifikace). Obecné jsou charakteristické
mistni invazivitou a pomérné ¢astym metastazovanim, pfedevsim do plic.

4 Stanoveni odpovédné osoby za diagnosticko - Ié€ebny plan.

Lécba vSech typu mékkotkanovych sarkomd by méla byt vedena na specializovaném pracovisti s fungujicim
multidisciplinarnim tymem (bfiSni/hrudni chirurg, ortoped, patolog, klinicky/détsky onkolog, radiaéni onkolog, radiolog,
pfipadné plasticky chirurg, vaskularni chirurg, intervenéni radiolog, psycholog, dal8i specializace), kam by mél byt pacient
odeslan jiz pfi prvnim podezfeni na toto onemocnéni.

5 Stanoveni diagnézy - vysetirovaci metody:
Zhodnoceni anamnézy, klinického stavu.

Ze zobrazovacich metod je nejlépe dostupna ultrasonografie, ktera musi vSak byt vzdy doplnéna dalSim vysSetifeni (CT
nebo MR dle lokalizace). Zejména bé&Zné dostupna sonografie by méla byt souéasti prvotniho vysetfeni kazdého hmatného
patologického zdufeni v oblasti pohybového aparatu. Limitace je dana pfedevsim zkudenosti vySetfujiciho Iékafe.

Vyznamnym hodnoticim kritériem malignity je cévni zasobeni nadoru. MR je doplfovana u sarkomud koncetin véetné
pletenct Ci panve, u sarkomu hrudniku/bficha pak CT vySetfeni. Pozitronova emisni tomografie (PET) nepatfi mezi
standardnim diagnosticka vySetfeni, mize byt faleSné negativni u low grade (nizce malignich) sarkom.

V pfipadé nalezu rezistence nad 5 cm nebo Utvaru uloZzeného v hloubce je Zadouci pfed jakoukoliv intervenci kontaktovat
nejprve specializované pracovisté, zabyvajici se komplexné lé¢bou mékkotkanovych nadori nadoru (Praha, Brno a/nebo
pracovisté v ramci komplexnich onkologickych center).

Je tfeba varovat pfed zbrklymi extirpacemi bez pfedchoziho doSetfeni, po kterych je histologie ,pfekvapenim®. Radikalni
chirurgicky vykon jedinou modalitou s kurativnim potencialem. Jakykoliv jiny chirurgicky zakrok jiZ neni vykonem kurativnim.
Zadna systémova lésba nenahradi RO resekci. Navic ve vétsing pripadu je kli€éovy pravé piedem dobfe naplanovany
prvni chirurgicky vykon a jeho kvalita.

Biopsii a/nebo probatorni diagnostickou excizi musi délat chirurg nebo zku3eny radiodiagnostik obeznameny
s problematikou Ié€by mékkotkanovych nadoru. Chirurgicky Fez musi byt veden tak, aby byl cely nasledné vyuzit i pro

definitivni vykon, a tim byl vylou¢en vznik implantacnich metastaz. Nebot chybné vedeny fez &i odbér (napf. pfi¢né vedenou
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jizvou) pak vyzaduje vétsi zakrok s nutnosti naslednych plastickych vykonu. Odbér materialu k histologickému vysSetreni
ma sva uskali. Nevhodny odbér z nevhodného mista mlze vést k faleSné negativnim vysledkim, napf. k diagnostice
»=abscesu” pfi odbéru z nekrotické ¢asti nadoru. Biopsie pod CT kontrolou maze byt limitovana malym mnozstvi materialu,
tedy ofiSkem pro patologa. Kvalitni bioptické vySetfeni patologem se zkuSenosti se sarkomovou problematikou stejné jako
dostupnost molekularni dg. je samoziejmosti, rovnéz tak moznost uloZeni odebraného materialu v tkariové bance pro
budouci analyzy. Vzhledem k raritni diagn6ze by mélo byt 2. &teni nezavislym patologem vyzadovano pfedevsim tam, kde
jsou primarni patologicka vySetfeni provadéna mimo velka onkologicka centra.

Po znalosti histologie je tfeba doplnéni stagingovych vysetfeni (vyjma RTG hrudniku vzdy CT hrudniku pfi G II-1ll, vySetfeni
skeletu - scintigrafie je nyni vyzadovana pouze u nékterych histotypli, CT bficha vzdy u mimobfi$niho liposarkomu, CT
CNS u angiosarkomu, alveolarniho sarkomu mékkych tkani, svétlobunééného sarkomu, epiteloidniho sarkomu, vySetfeni
spadovych uzlin u synovialniho/svétlobunééného/epiteloidniho/angiosarkomu...).

6 Klasifikace nadoru véetné pripadnych rizikovych skupin:

Vyjma vSech obecnych prognostickych faktor( (vék, lokalizace, velikost, histotyp, mitoticka aktivita, pfitomnost ¢i absence
metastaz, nezavislym prediktorem je histologicky ,grade“) ma u sarkom( mékkych tkani zasadni vyznam pro Uspésnost
|éCby radikalita chirurgického vykonu, ktery je pro Ié€bu klicovy a jako jediny ma kurativni potencial. Velikost nadoru
a radikalita chirurgického vykonu jsou rizikové faktory pro vznik lokalni recidivy. Histopatologicky grading koreluje
predevSim s moznym vyskytem vzdalenych metastaz. Cilem gradingovych systému je oddélit tumory s relativné dobrou
prognézou od sarkomuU meékkych tkani s prognézou Spatnou. Nejé¢astéji uzivanym a velkymi mezinarodnimi sarkomovymi
centry doporu¢ovanym histologickym systémem je grading dle Francouzské federace onkologickych center sarkomovych
skupin, tzv. FNCLCC systém. Bere v potaz tfi parametry: diferenciaci, mitotickou aktivitu a stupef nekréz. U nékterych
subtypl v8ak nema vypovédni hodnotu (kulatobunééné sarkomy, dediferencovany/kulatobunéény liposarkom, maligni
schwanom, extraskeletalni myxoidni chondrosarkom, angiosarkom a nékteré dalsi). Stadium onemocnéni se urcuje dle
platnych doporu€eni Amerického spoleéného vyboru pro malignity (American Joint Commitee for cancers, AJCC), ktera
jsou zaloZzena na TNM Kklasifikaci pro konkrétni typy zhoubnych nadord, jejich grade a konkrétni organové systémy. Od
1. 1. 2018 jsou obecné pfijata kritéria zvefejnéna v 8. vydani AJCC manualu. Nadory mékkych tkani maji odliSna kritéria
TNM klasifikace dle anatomické lokalizace (Elenéni na sarkomy hlavy a krku, sarkomy trupu a koncetin, sarkomy
nitrobFiSnich a nitrohrudnich organt, sarkomy retroperitonea, gastrointestinalni stromaini tumory a sarkomy nezvyklych
lokalizaci). Oproti pfedchozi edici vymizelo déleni na sarkomy povrchové a hluboké.

7 Lécba:

V dospélosti velmi vzacné rhabdomyosarkomy (RMS alveolarni, embryonaini) jsou l1é€eny dle specifickych pediatrickych
léCebnych protokold, které nejsou na tomto misté uvedeny. LéCba pleiomorfniho RMS se Fidi stejnymi principy jako Ié€ba
ostatnich non-rhabdo STS, které popisuje dalsi text.

Neoadjuvantni chemoterapie stale neni u lokalizovanych mékkotkanovych tumort pacientdl dospélého véku standardnim
[é¢ebnym postupem (vyjma kulatobunéénych nadord rodiny Ewingova sarkomu). Jeji podani je tfeba indikovat
multioborovym tymem v centru, a to pfisné individualné. Maze byt podana s cilem dosazeni konéetinu Setficiho vykonu ¢i
»,pohodiné“ RO resekce, recentni data ukazuji zlepSeni celkového preziti u pokrocilych HG sarkom( s pfedpokladanou
chemosenzitivitou a pfedpokladanym 10letym prezitim pod 60 % (vypocet dle Sarculatoru, dostupny on line). Adjuvantni
chemoterapie nema zcela jasné postaveni, prodluzuje bezpfiznakové obdobi, nema zasadni vliv na celkové preziti u
sarkomu s predpokladanym 10letym pfezitim nad 60 %. Z |éCby vSak profituji pacienti mladSiho véku s lokalizovanym
potenc. chemosenzitivnim HG sarkomem pfedevSim koncetin s prfedpokladanym 10letym prezitim pod 60 %. Je
doporuceno pouziti kombinacniho rezimu nejvice efektivnich cytostatik.

Schéma doporuceni pro lIéEbu lokalizovaného resekabilniho onemocnéni viz posledni strana.

U neresekabilniho systémového postizeni je naopak paliativni systémova Ié€ba metodou volby, monochemoterapie
mozna.

Cilem radioterapie je zvySeni lokalni kontroly nadoru, maze byt predoperacéni nebo pooperacni. Vhodny ,timing*“ je opét
plné v kompetenci multioborového tymu. Pfedoperalni radioterapie je dlouhodobé vyuzZivana pfedevsim za ocednem. U
nas byla dosud pouzivana spiSe pooperacné, i kdyZ posledni evropska doporuceni tento trend méni. Perioperacni
radioterapie je otazkou technického vybaveni pfislusného onkologického centra. Radioterapie je také dulezita modalita
l[éCby paliativni. V indikovanych pfipadech je mozna izolovana hypertermicka koncetinova perfuze kombinaci TNF-a
+ melfalanu (ILP), pfipadné radiace v kombinaci s hypertermii.
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Zakladni a rozhodujici Ié6ebnou modalitou tak zlistava Ié€ba chirurgicka, kterou je tfreba predem peclivé naplanovat.
Radikalni chirurgicka resekce s neporusenym okrajem je definitivnim vykonem u low grade sarkomu. Za dostate¢ny okraj
se povazuje 1-2 cm makroskopicky neporusené tkané, Cehoz Ize vSak nékdy jen velmi obtizné dosahnout vzhledem
k lokalizaci tumoru napf. v blizkosti nervové cévniho svazku na koncéetinach nebo pfi ulozeni v retroperitoneu. Pro Sirokou
resekci musi byt mikroskopicky okraje nepostizené tkané vSemi sméry nad 2 mm. Jako marginalni resekce se hodnoti
resekce 0,1-2,0 mm do zdravé tkané. Resekce s okrajem pod 0,1 mm je povaZzovana za intraleziondlni (intratumorozni).
V pfipadé ruptury tumoru jde vzdy o R2 resekci. V pfipadé postizeni spadovych uzlin je nutna lymfadenektomie. Plicni
metastazektomie je v dobé dg. zvazovana pouze tehdy, kdyz je mozné chirurgicky radikalné odstranit primarni tumor, navic
v pfipadé tumort s pfedpokladanou chemosenzitivitou (synovialosarkom, leiomyosarkom, liposarkom...) je v tomto pfipadé
inicialné vzdy zvazovana indukéni CHT. Cilem je vylouc¢eni ¢asné pocetni progrese pred rozsahlymi vykony.

Kvalita resekénich okraji je zasadni. Existuje obecna shoda, ze pozitivni okraje jsou spojeny s vy$Sim rizikem lokalni
recidivy. Souvislost se vznikem vzdalenych metastaz a celkovym prezitim zlstava nejasna. | v sou¢asné dobé je nékdy
nezbytny amputaéni vykon. Jde o pfipady sarkom( konc&etin intimné souvisejicich s hlavnim nervové cévnim svazkem,
ale i tam, kde by mohlo byt cévniho zasobeni konéetiny zachovano, ale vykon by znamenal naruseni dalezitych nerv(i pro
spravnou funkci dané koncetiny. Obecné plati, Ze nasledna kvalitni protetika je lepSi nezli afunkéni koncetina. Indikaci k
amputaci je také exulcerovany tumor, a to i v pfipadé generalizace onemocnéni. Intralezionalni vykony jsou indikovany
pFisné individualné za ucelem odlehCovaciho debulkingu. Pfikladem mohou byt rozsahlé retroperitonealni tumory v panevni
oblasti, které jsou nezfidka dlouho klinicky némé, posléze infiltruji a utlauji organy panve. Operace je paliativni, nema vliv
na délku preziti, ale zmenseni masy tumoru muze zlepSit kvalitu Zivota. Rozsah i typ operacniho zakroku je u kazdého
sarkomu i u kazdého pacienta natolik individualni, Zze je vzdy nutné pfijmout kolektivni rozhodnuti v rdmci komise pro
mékkotkanové ¢i muskuloskeletalni tumory. Obecna doporuéeni plati pro sarkomy jakychkoliv lokalizaci vé. sarkomu
gynekologickych organt, sarkom( prsu ¢&i retroperitonea, u kterych je navic rozsah nutného a planovaného chirurgického
vykonu dan histologii (napf. liposarkom s nutnosti kompartmentové resekce vz. leiomyosarkom...).

Lécba relapsu je obtizna. | pfes optimalni multimodalni terapii dochazi u 10-50 % pacient ke vzniku lokalni recidivy
s medianem vzniku 24-36 mésicl (dle grade), pfedevsim v pfipadé sarkom( retroperitonea a hlavy/krku (az 60 %) proti
méné Castym recidivam v oblasti konc¢etin (10 %). Po vylou€eni vzdalené diseminace je vzdy zvazovano chirurgické feseni.
Lokalné pokrocily koncCetinovy sarkom inoperabilni a/nebo operabilni za cenu mutilujiciho vykonu stejné jako lokalni
recidivu po pfedchozi multimodalni [é€bé je mozné feSit izolovanou hypertermickou kon€etinovou perfuzi kombinaci TNF -
a + melphalanu (ILP). Tu Ize zvazit v ramci MDT v pfipadé, Ze nebyla indikovana nebo mozna pfedoperacni chemo- nebo
radioterapie se zamérem provedeni konCetinu Setficiho vykonu, provedeni ILP je mozné pouze na akreditovaném pracovisti
(VEN Praha). DalSi mozZnosti je paliativni ozafeni. V neposledni fadé |ze zvaZovat i mozZnosti intervenéni radiologie.

Az u 50% nemocnych dochazi k rozvoji metastatického onemocnéni, s medianem vzniku 2,5 roku. V pfipadé pouze
plicniho postizeni je vzdy zvaZovana radikdlni plicni resekce za pfedpokladu lokélni kontroly nadoru a pfi vyloueni
mimoplicniho postizeni. K radikalni metastasektomii véak realné dochazi jen u malého mnozstvi pacientl. Realna situace
je takova, ze 10-15 % pacientd je jiz diagnostikovano s primarné generalizovanym onemocnénim (median preziti 9-18
mésicl), 50 % pacientd na vzdalenou diseminaci umira do 5 let od stanoveni diagnozy.

Vysledky &by dospélych pacientl jsou vyrazné horsi nez vysledky I1é€by u déti a adolescentd. Navic za poslednich dvacet
let stagnuji. Obecné se pohybuje 5leté preziti u dospélych pacientd kolem 60-65 %.

Lékem volby v prvni linii pal. CHT je jiz vice nez 50 let antracyklin (samotny ¢i v kombinaci). Paliativni systémova lécba 2.
¢i dalsi linie je zvazovana pfisné individualné s ohledem na predléceni, histologicky subtyp a dalSi faktory. Sarkomy
predstavuji heterogenni skupinu nadort s odliSnym biologickym chovanim, nejsou jednoznac¢na data o tom, ze léCebna
odpovéd (RR) &i zpomaleni nadorového rastu (PFS) vedou ke zlepSeni celkového preziti, je otazkou sama indikace, stejné
jako ,timing“ zahajeni paliativhi chemoterapie napf. u asymptomatického pacienta. Realnym cilem |é&by je uspokojiva
kvalita Zivota bez vyrazného &i pouze limitovaného efektu na celkové preziti. U starSich polymorbidnich pacientd

“ X

s histologicky chemorezistentnim typem nadoru je na misté i volba taktiky ,watch and wait“ ¢i IéEba symptomaticka.
8 Uvedeni odpovédnosti za jednotlivé modality Ié€by u kazdého podilejiciho se oboru:

Lécba kazdého pacienta je vedena cestou Komise pro mékkotkariové sarkomy MOU (sarkomy trupu v€. bficha,
panve/koncetin bez vztahu ke kosti) nebo Komise pro muskuloskeletalni tumory pfi I. ortopedické klinice FN u sv. Anny
v Brné (mékkotkanové sarkomy koncetin, konéetinovych pletencl). Za zajisténi jednotlivych modalit odpovidaji ¢lenové
tymu nebo jimi povéreni kolegové. Idedlni situaci je moznost IéCby pacientu s touto raritni diagnézou v ramci probihajicich
mezinarodnich klinickych studii.
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9 Systémova lécba:

Antracykliny, dakarbazin, ifosfamid, trabectedin, eribulin a pazopanib jsou latky pro lé¢bu sarkoml vyjma GIST
registrované. Trabectedin a eribulin Uhradu v nasich podminkach pro lé¢bu sarkomu t. €. nemaji. VSechna ostatni nize
zminovana léciva jsou nadale indikaci off label a k jejich podani je nutné schvéleni uhrady lé€ebné péce (nyni vyjma
nékterych 1é&iv u pojisténct VZP dle Dohody s COS). V popredi zajmu je v poslednich letech systémova lééba fizena
histologii (ve 2. &i dalsi linii), tedy pouziti 1&€Civ &i jejich kombinaci, u kterych je znamo, Ze jsou pro uréitou histologickou
subjednotku nejvice ucinné.

Prikladem je antracyklin v monoterapii (obecné) ¢i v kombinaci s ifosfamidem (synovialosarkom) nebo dakarbazinem
(leiomyosarkom).

Ifosfamid v monoterapii s moznosti eskalace davky pfi pfedchozim efektu (pfedevS§im u synovialosarkomu, IéCebna
odpovéd na ifosfamid ve vSech davkach je napf. u leiomyosarkomu limitovand).

Cilena lé¢ba pazopanibem je paliativni Ié¢ebnou moznosti u skupiny non-liposarkomu, podobné jako regorafenib. Po
podani trabektedinu Ize odpovéd ocekavat pfedevsim u liposarkomu, leiomyosarkomu, synovialosarkomu, ale i u ostatnich
subtypl. Trabektedin v kombinaci s doxorubicinem je dle vysledkd recentni klinické studie f. Il kombinaci volby
u pokrocCilého/MTS leiomyosarkomu. Gemcitabin stejné jako kombinace gemcitabin/docetaxel vykazuji omezeny paliativni
lécebny efekt pfedevsim u leiomyosarkomu vé. gynekologického origa a také u Spatné diferencovanych sarkom( nejisté
geneze (tzv. NOS). Paclitaxel je G€inny u angiosarkomu, po jehoz selhani Ize pouzit gemcitabin samotny &i v kombinaci
s dakarbazinem, ale i pazopanib. Eribulin vykazal ve studii lll. faze uc¢innost pfedevsim u liposarkomu.

Za vSeobecné k CHT rezistentni je povazovan predevsim alveolarni sarkom mékkych tkani, svétlobunécny (melanoma-
like) sarkom, velmi omezené na systémovou IéEbu chemoterapii odpovida epiteloidni sarkom, sarkomy z nervovych pochev
a dalsi. Vétsi efekt Ize také oCekavat u ,chemonaivnich” pacient(. Idealnim pfipadem je l1é¢ba relabujiciho/metastatického
onemocnéni v ramci klinickych studii.

Imunoterapie je u sarkom( mékkych tkani predmétem probihajicich klinickych studii, v bézné klinické praxi se jeji podani
zatim nedoporucuje. Nadéjné vysledky se jevi predevSim v pfipadé alveolarniho sarkom( mékkych tkani, pfipadné
angiosarkomu.

Vysledky paliativni systémové lécby jsou u mékkotkanovych sarkomut nadale neuspokojivé. Velké nadéje se vkladaly do
moznosti precizni mediciny, tedy cilené 1é&by na zakladé detekovatelné zmény genetické, a to u kaZzdého sarkomového
pfipadu individualné (napf. inhibitory genu ALK, NTRK 1-3, ROS1...). Vyjma pacientl s infantilnim fibrosarkomem je vSak
vytéZnost NGS ve smyslu modifikace systémoveé |1éEby miziva, statisticka pravdépodobnost, Ze dany sarkom bude mit
terapeuticky ovlivnitelnou translokaci, se pohybuje kolem 0,5 %.

PFesna davkovaci schémata jednotlivych rezimd jsou uvedena v Modré knize COS a jsou volné dostupna na www.linkos.cz.
Systémova lécba ultrararitnich subtypl je nad ramec tohoto textu.

10 Specifické typy sarkomil (zminény pouze odliSnosti, obecné principy se nelisi)

Sarkomy délohy: Standardnim chirurgickym vykonem je hysterektomie, prospéch souasné adnexektomie nebyl
jednoznalné prokazan (vyjma endometrialniho stromalniho nadoru) stejné jako vyznam provedeni lymfadenektomie. Ani
adjuvantni radioterapie, ani adjuvantni systémova lé&ba dosud neprokazala signifikantni zlepSeni celkového pfeziti. Lécba
karcinosarkomu, nadoru se slozkou epitelidlni i mezenchymovou, se Fidi epiteliaini komponentou.
Generalizovany/rekurentni endometrialni stromalni sarkom je obvykle pomalu rostouci nador s vyraznou hormonaini
dependenci, Iékem volby jsou progestiny, inhibitory aromatazy ¢i Gn-RH analoga (u premenopauzalnich zen, se souhlasem
platce péce).

Retroperitonedlni a mediastinalni sarkomy: Zasadni je dosaZeni RO resekce s dostate€nym bezpe&nostnim lemem
zdravé tkané vSemi smeéry, grade nadoru je na rozdil od jinych lokalizaci STS méné dilezity. Neni-li mozné dosazeni
.bezpetné“ RO resekce, je tfeba zvaZovat pfedoperalni radioterapii nebo chemoterapii (histotyp, velikost, lokalizace).
Predoperaéni RT u G lI-lll STS neprokazala zlep$eni preziti u primarné operabilnich sarkomu, vliv pfedopera¢ni CHT na
celkové preziti u operabilnich RTP sarkomu je pfedmétem probihajici klinické studie. Nebyl dosud prokazan jasny pfinos
adjuvantni radio- ¢i chemoterapie po dosazeni RO resekce u sarkomu téchto lokalizaci.
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Sarkomy prsu: Neni typické postizeni spadovych uzlin, metodou volby je prs Setfici chirurgicky vykon. V pfipadé
angiosarkomu ¢i poradia¢niho sarkomu je obvykle volena simplexni mastektomie. AZ 20 % malignich fyloidnich tumort ma
riziko hematogenni diseminace (plice, méné Casto skelet). V pfipadé karcinosarkomu se 1é¢ba fidi epiteliaini slozkou.

Desmoid/agresivni fiboromatéza (AF)

Jde o monoklonalni proliferaci fibroblastu, tedy o dobfe diferencovanou fibrézni tkan s agresivni fibroblastickou proliferaci.
Charakteristickym rysem je lokalné destruktivni rdst, ¢asté lokalni recidivy, nulovy metastaticky potencial. Biologické
chovani desmoidu je nevyzpytatelné. Lokalizace, vék, pohlavi, asociace s FAP (familiarni adenomatosni polyp6za) a dalsi
faktory mohou ovliviiovat biologické chovani a prognézu AF. Lokalizovany mohou byt prakticky kdekoliv.

Aktualné neexistuje stabilizovany nebo na dikazech zalozeny diagnosticko-terapeuticky postup. V pfipadé suspekce na
AF by mél byt management I1éCby vEetné biopsie organizovan multidisciplinarnim tymem (MDT) v centrech. V poslednich
letech doslo k vyraznému posunu od agresivnich terapeutickych postuptl (chirurgicka resekce a/nebo radioterapie up front)
k vice konzervativnimu postupu a také pouhé wait-and-see strategii u indikovanych pacientl. Tato strategie navic umozriuje
selektovat pacienty, u kterych ma onemocnéni indolentni priibéh, od téch, u kterych se onemocnéni chova agresivné.

Priibéh onemocnéni je obtizné predvidatelny. K jednotlivym pfipadim je nutné pfistupovat individualné s pfihlédnutim na
lokalizaci tumoru, biologické chovani, pohlavi, vék, komorbidity a pfani pacienta. Jako vySe zminéno: agresivni prvni linie
terapie v podobé radikalniho chirurgického vykonu a/nebo radioterapie je jiz pfekonana, 50 % pacientl profituje z méné
radikalnich postupt. Vyjimku tvofi pacienti s desmoidem v Zivot ohrozZujici lokalizaci. V pfipadé terapie je preferovanym
zplsobem lécby eskalace terapie od nejméné po nejvice toxické/zatézujici modality Ié¢by. Do popredi se nyni dostavaji i
efektivni metody mikrovinné ablace.

Také v pfipadé rekurence je dle poslednich evropskych doporuéeni preferovana nejprve l1é¢ba systémova — mozné je
podani nizkodavkované chemoterapie (methotrexat/vinblastin nebo navelbin) a/nebo Ié€ba inhibitory kinaz, v dalSich liniich
i antracykliny ¢i DTIC. Novy pfipravek nirogacestat zatim nema schvaleni EMA (pouze FDA). Hormonoterapie jiZ nebude
soucasti [é€ebného arzenalu dle aktualizovaného doporuéeni Evropské pracovni skupiny pro I1é€bu desmoidl (v tisku). | u
rozsahlé rekurentni nemoci je doporu€eno ponechat dalsi chirurgicky vykon €i lokalni radioterapie aZ pro pfipad selhani
léCby systémové.

Samostatnou jednotkou je protuberujici dermatofibrosarkom (DFSP). Jde o LG sarkom s velmi pfiznivou prognézou.
Vyjimkou je DFSP se sarkomatoidni diferenciaci, ktery se biologicky chova jako fibrosarkom s rizikem hematogenni
diseminace. Metodou volby je chirurgicka resekce, pouze v nékterych pfipadech se zvazenim adjuvantniho ozafeni
(velikost, lokalizace —resp. pfistupnost sledovani, radikalita resekce v€etné Sife okrajl). V pfipadé velmi vzacné diseminace
nebo lokoregionalni progrese se doporu€uje podani biologické 1éCby imatinibem (t17/22). U chirurgicky nefeSitelné
generalizace sarkomatoidni varianty pak systémova CHT.

Lécba vzacného Kaposiho sarkomu v souvislosti s HIV infekci se fidi aktualnim stavem zakladniho onemocnéni (Caelyx).
Varianty s HIV negativitou mohou mit riznou dynamiku, mozné je i pouhé sledovani, chirurgicka lé¢ba u lokalizované formy,
aplikace lokalniho zafeni i systémova lé¢ba (nad ramec kapitoly).

11 Doporuceni sledovani:
Sledovani je nedilnou soucasti komplexni péce o pacienta.

Dosud neexistuje jednoznacné doporuceni optimalniho sledovani pacientu se sarkomy, vychozi grading maze byt voditkem
pro odhad pravdépodobnosti a rychlosti vzniku relapsu, také pro dalSi sledovani. To délime na sledovani celkové a mistni.
Celkové (onkologické) sledovani v sobé zahrnuje pravidelna vySetfeni zaméfena na moznost systémové diseminace
onemocnéni - plice, skelet. Lokalni (oborové) sledovani pak vySetfeni tykajici se moznosti vzniku lokalni recidivy.
U sarkomU mékkych tkani je vhodna kontrola kazdé 3 mésice v prvnich dvou letech, poté po pul roce, a to do 5 let od
ukonceni lécby, pak vzdy po jednom roce. U pozdnich relapst nemoci je doporuc¢en rozsifeny restaging. Pro sledovani Ize
vyuzit prognostickych nomogramu (napf. PERSARC, Sarculator, dostupné on line).

12 Stanoveni odpovédné osoby za sledovani:

- pacient po pouze chirurgické lé&bé - ortoped/chirurg
- pacient po multimodalni 1é¢bé - ortoped/chirurg + oSetfujici onkolog/radioterapeut
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