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Nadorova onemocnéni pohybového aparatu jsou relativné vzacna. Presto predstavuji vyznamny tsek v onkologii. V¢as a kvalitné zjis-
téna diagndza stejné jako ucelna lécba jsou klicem k Iécebnému uspéchu. Vzhledem k uzké specializaci a nakladnosti celého procesu
by Iécba kostnich sarkom( méla byt vedena na zakladé rozhodnuti multioborového tymu, na pracovisti s dostate¢nymi zkusenostmi.
Lécba high-grade osteosarkomi a nadort skupiny Ewingova sarkomu/primitivniho periferniho neuroektodermalniho tumoru (PNET)
je v zasadé multimodalni. Zavedenim agresivni systémové chemoterapie doslo k vyraznému zlepseni pfeziti pacientd s lokalizovanym
onemocnénim. Standardni lé¢bou operabilnich, nizce malignich osteosarkomi a chondrosarkomii je chirurgicka lécba, v indikovanych
pfipadech doplnéna radioterapii.
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Aspects of ortopedical oncology

Bone sarcomas are extremely rare neoplasms. Early diagnosis and effective treatment are significant for the therapy achievment. Accor-
ding to the high specialization, multidisciplinary treatments planning by an experienced team is mandatory in all cases of bone sarcoma.
Multimodal therapy is needed in case of high grade osteosarcoma and Ewing’s sarcoma/PNET, survival in patients with localised disease
has improved dramatically due to the advent of effective multiagent chemotherapy regimens. Surgery is a standard treatment for patients

with low grade osteosarcoma and chondrosarcoma, complemented by radiation therapy in selected cases.
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Uvod

Primarni zhoubné kostni nddory patfi svym
vyskytem mezi nadory vzacné.

V obdobi détského véku 0-14 let jde 0 3-5%,
u adolescentd mezi 15.-19. rokem o 7-8% nové
diagnostikovanych nadord. U mladych dospé-
lych do 29 let se incidence pozvolna snizuje.

U starsich dospélych predstavuji kostnf sar-
komy méné nez 1% ze véech neoplazii (1, 2, 3).

Soucasna WHO klasifikace popisuje vice nez
20 subtypU kostnich sarkomU, u détia mladych
dospélych se nejcastéji vyskytuje osteosarkom
(529%) a EwingUv sarkom/PNET (34 %) (3). Jde
o nadory vysoce agresivni, ¢asné metastazujici,
spojené s vyraznou mortalitou a morbiditou (2).

Nejcastéjsim kostnim nadorem pacientl
dospélého véku je chondrosarkom (30 % viech
kostnich sarkom) s incidenci podobnou os-
teosarkomu, 3 pacienti/milion obyvatel/ro¢né.

Tento typ nadoru je u déti do 10 let raritn,
mezi 10.-14. rokem tvofi asi 10% kostnich sar-
komU, 15% ve véku 15-19 let, nad 30% ve véku
20-24 let (1).

Malignifibrézni histiocytom kostniho plvo-
du je velmivzacny (méné nez 1% vsech kostnich
sarkom(). Je pro ného typicky ¢asny hemato-
gennf rozsev a nepfizniva prognoza.

Lécba viech typl kostnich sarkomt by méla
byt vedena na specializovaném pracovisti s fun-
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gujicim multidisciplindrnim tymem (ortoped,
hrudni chirurg, patolog, klinicky/détsky onkolog,
radia¢ni onkolog, radiolog, pfipadné plasticky
chirurg, vaskuldrnf chirurg, intervencni radiolog,
psycholog, dalsi specializace), kam by mél byt
pacient odeslan jiz pfi prvnim podezieni na toto
onemocnéni (4). Cilem Uzké spoluprace by mélo
byt dalsi snizeni morbidity a mortality spojené
s témito typy nadord, byt se 5Sleté preziti za po-
slednich 30 let vyrazné zlepsilo (2).

Lécba je v zadsadé multimodalni, v pfipade
high-grade osteosarkomu a Ewingova sarkomu/
PNET jde o kombinaci chirurgické intervence
a systémové chemoterapie. Lé¢ba zéfenim ma
svoje misto pfedevsim u Ewingova sarkomu/
PNET, kdyz je radikéIni chirurgicky vykon nemoz-
ny. Svoje misto ma i jako soucést lé¢by konzoli-
dacni pfi $patné [écebné odpovédina indukeni
chemoterapii, hodnocené nekrézou nadoro-
vé tkdné pod 90 %, stejné jako pfi nedostate¢né
Sifi resekenich okrajd. V pfipadé osteosarkomu
je lécba zafenim pouze metodou doplrikovou
a ma pouze paliativni charakter.

Standardni Ié¢bou operabilniho chondro-
sarkomu je lé¢ba chirurgicka, kterd mze byt
v indikovanych pfipadech doplnéna pooperac-
nim ozafovanim (5). V pfipadé neresekabilniho
postizeni je metodou volby paliativni radio-
terapie. V nékterych pfipadech je pfedevsim
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u asymptomatickych pacientl mozna taktika
watch and wait. V pfipadé vzacnéjsiho metasta-
tického postizeni u chondrosarkomu nenf stan-
dardni chemoterapie definovéna, i kdyZ vétsina
pracovist uzivd chemoterapeutické rezimy pro
osteosarkom.

Dlouhodobé preziti pacientl s nizce malig-
nimi, adekvatné lécenymi sarkomy, se blizi 90 %.
Na rozdil od agresivnich forem vysoce malig-
nich osteosarkomt a ES/PNET, u jejichz lokali-
zovanych forem doslo po zaclenéni agresivnich
kombinovanych chemoterapeutickych rezimd
kvyraznému zlepseni vysledkd 1é¢by z historicky
méné nez 20% prezitl do soucasnych 65-70%.
Vysledky lécby metastatickych ¢i progreduijicich
forem onemocnéni jsou nadéle neuspokojivé
a za poslednich dvacet let nebylo v tomto sméru
dosazeno zadného pokroku (1, 3, 4, 5).

Priznaky onemocnéni

Nejcastejsim symptomem byva bolest, inter-
mitentni, vétsinou no¢nf, lokalizovana do hloub-
ky, postupneé se zhorsujici. Pozdéji otok, zarud-
nuti a hmatna bolestiva rezistence (obréazek 1),
zména pohybového stereotypu. Prvnim pfizna-
kem mUze byt az patologicka zlomenina. Dal3i
pfiznaky mohou vyplyvat z lokalizace postizent
(neurologické pfiznaky, pleuralni drazdénf, akutnf
misni komprese).



Obrdzek 1. Osteosarkom distdlniho femuru 40leté pacientky — velikost nddoru v dobé diagndzy
(archiv MOU)

Nespecifické klinické pfiznaky (teploty, leu-
kocytdza, zvysenad sedimentace, nechutenstvi,
Ubytek na vaze) mohou byt prvnim pfiznakem
onemocnén{ predevsim u nadoru skupiny
Ewingova sarkomu/PNET. Jejich prvopocétek
Ize ¢asto detekovat az nékolik mésicll pred sta-
novenim diagndzy.

Diagnostika, staging

Specifické screeningové vysetieni neexistuje.

Po Uvodnim zhodnoceni anamnézy a klinic-
kém vysetfeni je stale zékladnim zobrazovacim
vysetfenim prosty rentgenovy (rtg) snimek po-
stizené oblasti. Typickym je nalez kostni destruk-
ce se $patné ohrani¢enymi okraji a periostalni
reakce (napf. paralelni ,cibulovité” periostalni
lamelace az mozné nadzvednutf periostu v po-

Obrdzek 2. Rtg - obraz high-grade osteosarkomu
distéIniho femuru (archiv MOU)

dobé Codmanova trojuhelniku (obrazek 2). | zde
mUze byt jiz viditelné postizeni mékkych tkani.
S timto nédlezem by mél byt pacient odeslan
na specializované pracovisté, kde je provedena
histologicka verifikace. Preferovana je otevre-
nd excize s odbérem dostate¢ného mnozstvi
materidlu k mikroskopickému, imunohistoche-
mickému, pfipadné, cytogenetickému a moleku-
larné biologickému vysetfenti. V pfipadé vysoce
maligniho konven¢niho osteosarkomu a ES/
PNET se standardné dopliuje v rdmci stanovent
rozsahu onemocnéni CT, I[épe MR primarniho
loziska (obrazek 3), CT plic, scintigrafie skeletu,
sonografie bficha, v piipadé ES/PNET trepano-
biopsie na cytologické, cytogenetické vyetfeni,
fakultativné vysetfeni pozitronovou emisni to-
mografii (PET), dalsi vysetieni pak s ohledem

Obrdzek 3. MR - obraz ES/PNET femuru s pato-
logickou frakturou (archiv MOU)

na planovanou lécbu (ALP, LD, NSE u ES/PNET,
pfed pldnovanou chemoterapif kryoprezervace
spermatu u postpubertalnich muzd, echokar-
diografie, funkeni vysetieni ledvin, audiologie
a daldi). V pfipadé méné agresivniho, pomalu
rostouciho chondrosarkomu nebo low grade
osteosarkomu se doplfuje pouze rtg plic, pfi
nejasném nalezu pak ovéfeni CT, scintigrafie
skeletu a CT nebo MR primarniho nadoru.

Patologie

Soucasna WHO klasifikace popisuje vice nez
20 subtypt kostnich sarkoma.

Ve stru¢nosti je nejcastéjsim typem os-
teosarkomu u déti a adolescentl konvenéni
osteosarkom s vysokou mitotickou aktivitou
(osteo-, chondro-, fibroblasticky osteosarkom).
Je typicky pfimési velkych, atypickych, viete-
novitych bunék s velkymi nepravidelnymijadry
a mitotickymi abnormalitami. Jeho vzacnéjsi
variantou je teleangiektaticky osteosarkom
s typickou vaskularizaci. Parostdlni osteosarkom
se vyskytuje spise ve vyssim veku, u mladych do-
spélych do 29. roku véku je vzécny. Vétsinou ne-
metastazuje a ma relativné pfiznivou prognézu
po radikaIni chirurgické resekci. Pokud dochdzi
k recidivé, obvykle pouze lokaIné. Periostdini
osteosarkom je rovnéz typicky pro vyssi vék,
Castéji nez parostalni osteosarkom metasta-
zuje a Casté jsou také lokaIni recidivy. Ma tedy
méné pfiznivou prognézu. Malobunéény typ
osteosarkomu je velmi vzacny. Z diferencialné
diagnostického hlediska je nutné odliseni pre-
devsim od Ewingova sarkomu/PNET, neuroblas-
tomu a lymfomu, coz by v soucasné dobé pri
pouziti imunohistochemickych metod nemélo
¢init zésadni problém.

Mezi nddory skupiny Ewingova sarkomu
fadime EwingUv sarkom, atypicky EwingQv sar-
kom, primitivni periferni neuroektodermdlni tu-
mor (PNET), tyto jednotky se od sebe lisi riiznym
stupném neurdlni diferenciace. Histogeneze
i biologické vlastnosti jsou stejné. Patff sem ta-
ké nékteré vzacné typy, napf. Askinlv tumor
hrudnf stény (typickd lokalizace, biologické
vlastnosti opét stejné, jde o historické ozna-
¢eni). S ohledem na vlastnosti a molekuldrné
biologické nalezy hovofime o rodiné nddori
skupiny Ewingova sarkomu/PNET, z anglické-
ho ,Ewing sarcoma family of tumors”.

Ewinglv sarkom je nador tvofeny malymi,
kulatymi, tmavymi bunkami. Specifickym nale-
zem je prlkaz translokace mezi chromozomy
11 @22 (t11/22,924,912), vzacnéji 21 a 22 ¢i jiny-
mi (7/22, 17/22). Vede k juxtapozici genl EWS
na chromozomu 22 a genu FLI-1 na chromo-
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zomu 11, vysledkem je produkce chimerického
proteinu s transkrip&nimi vlastnostmi (1). Prave
rodina genovych fuzi EWS/ETS a jejich Gcinky
v signélnich drahdch by mohly v budoucnosti
predstavovat cestu pro nové lécebné postupy
u tohoto onemocnéni. Na povrchu bunék Ize
detekovat i produkt MIC2 genu, antigen CD99.
Detekce tohoto proteinu neni viak specificka
pouze pro ES/PNET, mUZe se vyskytovat u fady
jinych nadort a také u normélnich bunék. Asi
ve 30% je detekovan receptor pro tyrozinkindzu
c-kit, ktery by pfipadal v Uvahu jako potencidlnf
cil 1é¢by malymi molekulami (1). PNET mGze
produkovat inzulinu podobny rdstovy faktor
(IGF-1), jde o dalsi potencidlni cilovou strukturu
lécebného zésahu na bunécné urovni.

Nejcastéjsim typem chondrosarkomu je
centrélni, ,klasicky*
dale juxtakortikdlini (periostalni), svétlobunéc-
ny chondrosarkom s velmi dobrou prognézou,
dediferencovany s infaustni prognézou a me-
zenchymovd varianta chondrosarkomu.

Konven¢ni ostesarkomy a nddory skupiny
ES/PNET jsou typické agresivitou rlistu a ¢asnym
metastazovdnim (plice, skelet, kostni dfen, mo-
zek, vzacnéji lymfatické uzliny).

typ, vznikajici uvnitr kosti,

Prognostické faktory

U nizce malignich sarkomd je signifikantnim
prediktorem dlouhodobého preziti adekvatni
chirurgicky vykon.

Velikost nadoru (< 200 ml u ES/PNET), lokaliza-
ce (perifernf), absence metastaz v dobé stanoven(
diagndzy a dobrd histologickd odpovéd na induke-
ni chemoterapii (> 90% nekréz) jsou v piipadé os-
teosarkomt a ES/PNET spojovany s lepsimi léceb-
nymi vysledky (1, 6). Translokace t(11, 22) vedoucf
k préikazu fuzniho genu EWS-FLIT u ES/PNET byla
plvodné hodnocena jako pozitivni prognosticky
faktor. Analyza studie EURO EWING 99 tuto hypo-
tézu nepotvrdila (7). K nepfiznivym prognostickym
faktorlim patfi elevace LD, ALP, lokalizace v oblasti
axialniho skeletu, nemoznost dosazeni chirurgické
remise ¢i metastatické onemocnéniv dobé stano-
ven(diagnozy (1, 5, 6).

Lécba

Standardnim postupem Ié¢by operabilnich,
nizce malignich osteosarkomu a chondrosar-
komii je radikdlni chirurgické reseni, po kte-
rém nasleduje sledovani.

V pfipadé inoperabilniho nadoruy, intratumo-
rézniho vykonu nebo nedostatecné sifi reseke-
nich okraju (bez moznosti reresekce) je ve vétsi-
né pifpadl indikovano ozéareni. Radioterapie ma
v téchto pfipadech postaveni metody doplrikové.
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Nizce maligni kostni sarkomy jsou obecné pova-
Zovany za radiorezistentnf, avsak davky kolem
60, resp. az 70 Gy mohou hrat roli v pifpadé ino-
perabilniho nddoru osového skeletu, pfipadné
v redukdi rizika vzniku lokéIni recidivy. Lécba za-
fenim ma svoje misto i v lé¢bé kraniofacidlniho
osteosarkomu, ktery obvykle ohroZuje pacienta
spise lokalni recidivou nez vzdalenou diseminaci.
Svoji roli méa radioterapie i v [é¢bé paliativni.

Lécba vysoce malignich kostnich sarko-
mii je multimodaini. Po induk¢ni chemoterapii
nasleduje lécba lokéIni (preference radikéiniho
chirurgického fesenf pred radioterapif) a Ié¢ba
konzolida¢ni.

Strategie chirurgické lé¢by obecné zahrnuje
pozadavek Siroké resekce. IdedIni se jevi en-block

resekce s odstranénim i mista incize, kde byla
provedena probatornf excize. Tedy odstranénf
celého kompartmentu, celé kosti, odkud nador
vychdzi, pfipadné mékkych tkani. Resekované
misto je nahrazeno individudIni endoprotézou,
homostépem, autostépem na cévni stopce nebo
vaskularizovanym muskulokutannim lalokem (ob-
rézky 4, 5). Zédouci je neporuseni pseudokapsuly.
Ponechanialespon 5 mm vrstvy zdravé tkdné nad
fascif, 2mm v resekcich prochdzejicich tukovou
nebo svalovou tkani. Alespori 1 cm, pokud viak
Ize, tak 2-5 cm lem zdravé kosti (3,4, 6).
Koncetinu $etfici vykon je dnes na specializo-
vanych pracovistich provadén v 80-90% pfipadd,
na rozdil od doby pred 30 lety, kdy jednoznacné
prevlddaly amputacni vykony. | v pifpadé pato-

Obrdzek 4, 5. Soucasné moznosti rekonstrukéni chirurgie (totdini endoprotéza humeru, zapUjceno

z archivu doc. MUDr. Pavla Janicka, CSc., prednosty ortopedické kliniky FN u sv. Anny v Brné)




logickych zlomenin dlouhych kosti (tibie, femur)
a pfi dobrém efektu indukéni chemoterapie pre-
vazuje snaha o zachovani koncetiny.

Specifitou onkologické ortopedie jsou vyko-
ny u mladych pacient( s pfedpokladem dalstho
rastu (1).

Amputacni zakroky jsou zvazovany u rozsah-
lych nddort s progresi po indukénf chemoterapii,
pfi infiltraci nervové-cévniho svazku, pfi exulceraci
s hrozicim rozpadem nadorové léze. Déle v pripa-
dech, kde by nésledkem lokalnf chirurgické 1écby
nebyla mozna uspokojivé funkce koncetiny (zapés-
tf, nart, kotnik), &i v pifpadé rozsahlé lokalni recidivy.

Pokud velikost tumoru a jeho uloZenf ne-
umozniuje kompletnf resekci (napt. velkd léze
sakra, patefe, panve), je operacni zékrok velmi
sporny, protoZe se prakticky omezijen na pouhé
zmenseni masy tumoru. Indikaci paliativniho
zakroku mize byt i exulcerace kozniho krytu.

Lécba high-grade osteosarkomu

Zaveden( systémové lé¢by cytostatiky v 70.
letech minulého stoleti zdsadné ovlivnilo zlep-
Senf celkového preziti u primarné lokalizovaného
osteosarkomu z dffvejsich 10-15% na 65-70% (1).
Spektrum pouZfvanych cytostatik je Uzké, zaklad
standardni lé¢by tvoff rizné kombinace vysoko-
davkovaného metotrexatu, cisplatiny a adriamy-
cinu(1,3,4,5,8,10).Vsoucasné dobé je Ié¢ba ce-
losvétove vedena skupinou EURAMOS (European
and American Osteosarcoma Group). Byl vytvoren
spolec¢ny Iécebny protokol, jehoz cilem je mimo
jiné zjistit pfinos pridani etoposidu s ifosfamidem
U pacientd s nedostate¢nou lé¢ebnou odpovedi
¢i pfinos pridaniimunoterapie — PEG interferonu
alfa 2b k adjuvantni chemoterapii (11). Do studie
je celosvétové zapojeno 330 center ze 17 zem,
dosud bylo zafazeno 2 260 pacientd. Vysledky
se ocekavaji v priibéhu roku 2014.

Po podani indukéni (predoperacni, neoad-
juvantni) chemoterapie nésleduje chirurgické
fedeni, idedIné Sirokd resekce s naslednou re-
konstrukci, pfipadné exartikulace nebo modifi-
kovanad amputace. U¢inna neoadjuvantni che-
moterapie muize byt zékladnim predpokladem
provedeni koncetinu Setficiho vykonu a umoz-
nuje také prediktivni hodnoceni dle histopato-
logické odpovédi nadoru. Existuje korelace mezi
stupném nekroézy a celkovym prezitim (6, 8),
i kdyz vysledky studii modifikujicich adjuvantni
chemoterapii dle vysledku nekrézy dosud dalsi
zlepseni preziti neprokdzaly. Pouze v pfipadé,
kdy nenf radikaIni chirurgické feseni mozné, napf.
zdlvodu blizkosti rizikovych struktur (pateini ka-
nal, aorta, jiné), po neocadjuvantni chemoterapii
nasleduje lé¢ba zafenim, jejimz cilem je zajistént

lokdInf kontroly nadoru. Poté pokracuje lé¢ba
cytostatiky. | kdyZ je osteosarkom povazovan
za relativné radiorezistentni nador, v poslednich
letech publikované studie naznacuji zlepseni
preziti na 45-61% po podani chemoterapie
a nasledné radioterapie jako lokalni kontroly
nadoru (9). Radioterapie mUze byt indikovéna ta-
ké v pfipadé pozitivnich resekénich okrajd, kdyz
jiz neni mozn4 radikaInf reresekce.

Pacienti vyssiho véku v nékterych pfipadech
profituji z primarné provedeného chirurgického
vykonu, po kterém nasleduje adjuvantni che-
moterapie vétsinou dvojkombinaci cytostatik.
Dlvodem jsou vétsinou komorbidity pacienta
a také fakt, Ze pfipadna toxicita lécby by mohla
oddalit chirurgicky vykon (10).

U pacientt nad 50 let véku je obvykle chemo-
terapie pro moznou zvysenou toxicitu aplikovana
bez vysokodavkovaného metotrexatu. ZUstava
véak snaha o maximalné agresivni pfistup. V rdmci
moznosti a s ohledem na komorbidity pacienta
ve vyssim véku se v soucasné dobé pouzivaj
stejné nebo jen modifikované Iécebné protoko-
ly jako v onkologii détské. Lécba osteosarkomu
podobné jako ES/PNET pacient( dospélého véku
je viak obecné méné Uspésna (1, 10).

Vysledky 1é¢by pacientl s metastatickym
postizenim v dobé stanoveni diagndzy jsou
nadale Spatné, zafazeni novych cytostatik ani
Uprava davkové denzity nepfinesly zlepsenf
lécebnych vysledkl. V jedné z analyz preziva
20 mésicl pouze 11 % pacientl (1). Pacienti
s unilaterdInim plicnim postizenim maji lepsf
progndzu nez pacienti s bilateralnim postizenim,
metastazektomie plicnf, a to i opakovana, vede
ke zlepsenf preziti (12). Intenzifikace chemote-
rapie pfidanim ifosfamidu samotného nebo
v kombinaci s etoposidem jen mirné zlepsuje
jinak tristnf lécebné vysledky (13).

Intraarterialni aplikace doxorubicinu a po-
dobné cisplatiny vede ke zvyseni procenta
nekrozy nad 90%, celkové preZiti nezlepsuje.
Stejné tak intenzifikace lécby zkrdcenim intervald
mezi cykly chemoterapie nevede ke zlepsenf
preZiti, pfestoZe Ize opét pozorovat vyssi podil
nekréz nad 90% (5).

Vysledky 1écby pacientl s primarni kostni
generalizaci jsou nadéle Spatné, k zddnému za-
sadnimu zlepseni prognézy téchto pacientl
za poslednich dvacet let nedoslo.

Stejné tak progndza pacientd relabujicich
po ukonceni lé¢by pro osteosarkom neni dobra.
Horsi prognézu maji pacienti s kratkou dobou
do progrese, vétsim poctem plicni metastaz
bilaterding, postizenim lymfatickych uzlin nebo
skeletu ve srovnanf s pacienty, u kterych dojde

k relapsu pouze v plicich. S pfihlédnutim k délce
doby do progrese a v zavislosti na pfedlécenti je
mozny navrat k jiz pouzivanym lékdim nebo vyuzit
ifosfamid samotny ¢i v kombinaci s etoposidem, ¢i
podobnych kombinaci cytostatik jako v pfipadé
relabujiciho ES/PNET. Bez radikalniho chirurgického
odstraneni véak chemoterapie samotna nevede
ke kompletnflécebné odpovedi(1). Cilem 1é¢by pa-
cientl v celkové nedobrém stavu a s velmi Spatnou
progndzou je pak ddraz na kvalitu Zivota.

Lécba nadori skupiny
Ewingova sarkomu/PNET

V historicky nedavné dobé, kdy 1é¢ba zahr-
novala lokalnf kontrolu nddoru pfi pouziti opera-
ce a/nebo radioterapie, ¢inilo 5leté preziti u pa-
cientd s lokalizovanym onemocnénim 22 % (1).
Pocatek uzitl chemoterapie u Ewingova sarkomu
se datuje do konce 60. let 20. stoleti. Pfidanim
systémové lécby cytostatiky v poslednich tficeti
letech doslo k vyraznému zlepseni vysledkd
lé¢by, u lokalizovaného onemocnéni preziva
az 70% déti do 15 let a pfes 50% adolescentl
a mladych dospélych do 29 let (1, 2). S nardsta-
jicim vékem jsou vysledky lé¢by bohuzel nadéle
vyrazné méneé pfiznivé (1, 6, 10).

Od roku 2000 byla lé¢ba lokalizovaného i me-
tastatického Ewingova sarkomu/PNET v Evropé
vedena dle protokolu EURO-EW.IN.G. 99. Po in-
dukeni chemoterapii VIDE (vinkristin, ifosfamid,
adriamycin, etoposid) nasledovalo stanoveni dalsf
lé¢by dle prognostickych faktor(. Lécba lokalni
s preferenciécby chirurgické a lé¢ba konzolidacni
(chemoterapie, +/- radioterapie, +/- vysokodavko-
vana chemoterapie). Indikace radioterapie vcet-
né doporucenych davek, ozafovanych objemd
a frakcionaci je soucésti protokolu.

Z tohoto protokolu vychazi v sou¢asné dobé
uzivany protokol EWING 2008 (pfidani zolendro-
nové kyseliny v rdmci konzolidace, intenzifikace
high-risk ramene (14)).

Soucasnym standardem |écby v Severn{
Americe zUstava rezim VDCIE (vinkristin, do-
xorubicin, cyklofosfamid — ifosfamid, etoposid)
kazdé dva tydny (16).

Lécba relabujiciho onemocnéni je obtizna.
Pacienti progredujici na agresivni 1é¢bé nebo
s kratkou dobou do progrese maji moznosti
omezené, hodnoti se kombinace cyklofosfamidu
s topotekanem (17), irinotekanu s temozolomi-
dem (17), gemcitabinu s docetaxelem (18), vyso-
kodavkovaného ifosfamidu ¢i cilend biologicka
|é¢ba imatinibem, zatim bez prikazu benefitu
v ukoncené pediatrické klinické studii faze Il (19).

Pacienti s del$i dobou do progrese mohou
profitovat z intenzifikace jiz dfive aplikovanych
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cytostatik nebo podanim myeloablativni lécby,
oboji vede k delsim EFS i OS, neméni ale pro-
gndzu pacientl quod vitam. Na svoji chorobu
nakonec umirajf.

Zaveér

Primdmni kostni sarkomy jsou nadory vzacné,
jejich diagnostika a [é¢ba by méla byt soustfe-
déna do center majicich s Ié¢bou téchto nddorl
zkusenosti. V 1é¢bé konvencniho osteosarkomu
a ES/PNET doslo k vyraznému zlepseni preziti pfi
rutinnim pouZiti systémové chemoterapie v po-
slednich tficeti letech. Nové metody Sirokych
resekci a rekonstrukci znamenaji zlepseni funke-
niho vysledku jdouciho ruku v ruce s psycholo-
gickym a socidlnim aspektem a kvalitou Zivota
vétsinou velmi mladych nemocnych.

Vysledky lé¢by metastatickych a rekurent-
nich forem se pfes véechny dosazené pokroky
za poslednich dvacet let nezlepsily.

Pokracuje hledanf prognostickych faktord,
které by umoznily presnéjsi lé¢bu zaloZzenou
na individualni mite rizika (tzv. risk adapted the-
rapy), hledaji se nové lécebné strategie vcetné
moznosti pouZiti cilené biologické a antiangio-
gennf lécby (16, 17, 20-22).

Ortopedické onkologie dospélého véku
se naddle snazf priblizit vyrazné lepsim tera-
peutickym vysledkim mladsi vékové kategorie
adaptacijejich lécebnych postup.

Prdce byla podpofena

Evropskym fondem pro regiondini rozvoj

a stdtnim rozpoctem Ceské republiky

(OP VaVpl-RECAMO, CZ.1.05/2.1.00/03.0101).
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