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Vzacné nadory byly definovany americkym 1%t NCl Epidemiology Leadership Workshopem v roce 2004 v Chicagu jako nadory, jejichz
incidence je mensi nez 15 na 100 000 obyvatel, nebo nizsi nez 40 000 pfipadu za rok.

Vzécnost nddoru mlze spocivat v obecné
celosvétové nizkém vyskytu nddoru daného or-
ganu (napf. thymomy, neuroendokrinni nadory,
GISTy, mezoteliomy, cholangioceluldri karcinom),
nebo muze byt vyskyt ovlivnén geograficky.
Hepatoceluldrni karcinom patfi v Evropé a USA
kvzdcnym nddordm, v Asii a Africe je ale tak Cetny,
Ze celkové zaujimad 4. misto na sveté ve vyskytu
na&dorU. Stejné tak vzacny karcinom muzského
prsu je pomerné ¢astym nadorem v Zambii.

Do vzécnych nadord fadime i nddory neob-
vyklé histologie v obvyklé lokalizaci. Napr. né-
dory ledvin dospélych jiné nezZ svétlobunécné,
n&dory hlavy a krku jiné nez spinocelularni.

Mezi vzacné nadory patff i vzacné klinické
obrazy obvyklych nddord, napf. inflamatorni
karcinom prsu.

S postupnym rozvojem molekularni biologie
jsou mezivzacné nadory zafazovéany i jednotky
se specifickymi genetickymi odchylkami, jako
napf. BRCA pozitivni nddory prsu a ovarif.

Vzécné nddory byvaji rovnéz nazyvany na-
dory - sirotky (orphan tumors), protoze nemaji
zadné vlivné piimluvce a zasténce. Pro silné
farmaceutické firmy se nevyplati draze vyvijet
nové Iéky, jejichz trh bude vzhledem k incidenci
velmi omezeny. Rovnéz zafazeni dostate¢ného
poctu nemocnych do registra¢nich studif vy-
Zaduje nadstandardni kooperaci mezi mnoha
centry po celém svété. Prakticky neexistuji zadné
pacientské organizace, jaké majf ¢asto se vysky-
tujici nadory, které by zajmy téchto nemocnych
prosazovaly.

Je proto dulezité, aby se iniciativy v pfipa-
dé vzacnych nddort chopila zdravotnicka ve-

fejnost. Je potfeba zakladat registry vzacnych
nadorl s moznostf poskytovani druhého ctenf
histologickych nélezl a s moznosti poradenstvi
o lé¢ebnych postupech, eventualné s moznosti
odesilani nemocnych na specializovana pra-
covisté. Plati totiz totéz, co plati v kazdé terapii
obecné: ¢im vétsf je zkuSenost Iékafe a praco-
visté v dané diagndze, tim lepsfi jsou lécebné
vysledky pro pacienta.

U vzacnych nadorl je nezbytné provadét
daldi studie k testovani specifickych hypotéz
stran nové lécby. Prvni studie u vzécného na-
doru prinese mnohem vice informaci nez sto-
prva studie u rozsifeného a prozkoumaného
n&doru.

Nastesti s rozvojem cilené biologické lé¢by
stanuly i nékteré vzacné nadory v centru po-
zornosti a prestaly byt opomijenymi sirotky. Tak
napf. specifické mutace u gastrointestinalnich
stromalnich nadord a efekt imatinibu a dalsich
inhibitor( tyrozinkindzy pouta pozornost k této
vzacné entité. Stejné tak efekt sorafenibu na pro-
dlouzeni preziti nemocnych s hepatoceluldrnim
karcinomem ozivil zajem o tento typ nadoru.
Velmi slibné vyznivaji i probihajici klinické studie
s m-tor inhibitorem u neuroendokrinnich nddo-
rd i studie s PARP inhibitory u BRCA pozitivnich
nadord.

Doufejme tedy, Ze i ostatni ,sirotci” najdou
postupem casu své vlivné zastance.

Zavérem mi dovolte osobni vyznani. Nékteré
z vzacnych nadorl vérné provazeji mou celou
profesionalni kariéru, nebo jeji velkou ¢ast.

Jiz od nastupu na Onkologickou kliniku VFN
v roce 1979 se ve spolupraci s centrem pro mya-
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sthenii gravis na Neurologické klinice VFN vénuiji
problematice thymomd. Vysledky terapie téchto
nemocnych s 30letou historif sledovanf jsou
jadrem sdéleni MUDr. Martina Maté&jd.

Pred 13 lety za Ucasti Iékatl Onkologické
kliniky VFN vzniklo neformélini interdisciplinarni
sdruzeni odbornikl zabyvajicich se diagnosti-
kou a terapii neuroendokrinnich nadord s na-
zvem Karcinoidova skupina. Pfed 2 lety se tato
skupina transformovala v oficidlni Kooperativn{
skupinu pro neuroendokrinni nadory, obcan-
ské sdruzeni, jemuz méam tu cest predsedat.
Za 2 roky ¢innosti Kooperativni skupina reali-
zovala webové stranky pro odborniky i laiky
www.neuroendokrinni-nadory.cz a v letoSnim
roce zahdjil ¢innost i registr neuroendokrinnich
nédord, ktery bude navazan na registr evropsky.
O zésadach diagnostiky a lé¢by neuroendokrin-
nich nadorl pojednava sdéleni MUDr. Jaroslavy
Barkmanové. Pfedni cesky odbornik na proble-
matiku feochromocytomu MUDr. Tomés Zelinka,
CSc. z lll. interni kliniky VFN se s vami podeélf
0 zkudenosti s timto vzacnym nadorem.

Soucasti Onkologické kliniky VFN je jiz néko-
lik let i ambulance pro hereditarni nadory. MUDr.
Martina Zimovjanova, Ph.D. podava prehled pro-
blematiky BRCA pozitivnich karcinomd prsu.

Preji vdm pfijemné chvile se vzacnymi na-
dory.
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