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vzhledem k znaãné pfiímûsi lymfocytÛ oznaãován rovnûÏ jako lymfoepiteliom. Nasofaryngeální karcinom se klinicky manifes-

tuje zpravidla ztíÏenou nosní prÛchodností, protrahovanou r˘mou, ãasto je ale prvním pfiíznakem krãní lymfadenopatie pfii metas-

tatickém postiÏení spádov˘ch lymfatick˘ch uzlin. Základní léãebnou metodou je vzhledem k lokalizaci nádorového onemocnû-

ní radioterapie (60-70 Gy na oblast nosohltanu a pfiilehlé zadní ãásti nosní dutiny, maxilárního sinu, baze lební vãetnû sinus caver-

nosus a sphenoidalis, event. krãních lymfatick˘ch uzlin pfii jejich postiÏení). Chirurgick˘ v˘kon s v˘jimkou probatorní biopsie je

s ohledem na obtíÏn˘ operaãní pfiístup a ãasté ‰ífiení nádoru mimo oblast nosohltanu jiÏ v dobû diagnózy vhodn˘ pouze v pfiípa-

dû pfietrvávání operabilního rezidua po radioterapii. U pokroãil˘ch onemocnûní (stadium III a IV) je doporuãována chemotera-

pie s vyuÏitím kombinace cisplatiny, methotrexatu, bleomycinu a 5-flurouracilu. Celkové pûtileté pfieÏití pacientÛ s touto choro-

bou je udáváno kolem 50%. Mezi pozdní komplikace léãby, zejména radioterapie, patfií endokrinopatie (hypothyreoidismus, pan-

hypopituitarismus), ale rovnûÏ xerostomie a somatické zmûny (zkrácení klíãních kostí, atrofie mûkk˘ch tkání krku).

V následujícím sdûlení se vûnujeme na‰im zku‰enostem s léãbou adolescentních pacientÛ s tímto onemocnûním. V letech

1985-2005 jsme léãili na Klinice dûtské hematologie a onkologie Fakultní nemocnice Motol celkem 17 dospívajících s nasofa-

ryngeálním karcinomem, z toho bylo 12 chlapcÛ (71%) a 5 dívek (29%) s vûkov˘m prÛmûrem v dobû stanovení diagnózy 15,3 let

(median 15,6 let, rozmezí 13 – 18 let). Vstupním stagingem jsme u v‰ech pacientÛ prokázali jiÏ lokálnû pokroãilé nebo metasta-

tické onemocnûní – dle kritérií 4. edice AJCC systému bylo u 14 pacientÛ potvrzeno III. klinické stadium (82,4%), u tfií dospí-

vajících IV. stadium (17,6%). Ve dvou pfiípadech IV. stadia jsme prokázali vzdálené metastázy (plíce, mediastinum) a u jedno

pacienta jsme potvrdili intrakraniální propagaci primárního nádoru. V‰ichni pacienti byli léãeni kombinací radioterapie a che-

moterapie. Celková aplikovaná dávka radioterapie na oblast primárního loÏiska v nosohltanu byla 40-60Gy, na oblast postiÏe-

n˘ch krãních uzlin 40-50 Gy. U dvou pacientÛ jsme indikovali radioterapii na oblast mediastina v dávce 40Gy. Chemoterapeutic-

ké reÏimy se v prÛbûhu let mûnily – v letech 1985-1987 jsme dva pacienty léãili kombinací vinkristinu, bleomycinu, methotre-

xatu a cyklofosfamidu, v letech 1989-1993 jsme léãili sedm dospívajících reÏimem PVB (cisplatina, vinblastin, bleomycin).

V letech 1993-1995 byli dva pacienti léãeni chemoterapií BEP (bleomycin, etoposid, cisplatina) a v letech 1998-2005 bylo ‰est

nemocn˘ch léãeno kombinací methotrexatu, cisplatiny a 5-fluorouracilu. Kompletní remise (CR) onemocnûní dosáhlo iniciální

léãbou 12 pacientÛ (70,5%). U tfií pacientÛ III. stadia jsme zjistili progresi onemocnûní v prÛbûhu léãby, z toho jeden zemfiel

v dÛsledku generalizace onemocnûní do skeletu a plic, dva pacienti dosáhli dal‰í léãbou 2. kompletní remise onemocnûní. Dva

pacienti s onemocnûním IV. klinického stadia zemfieli na progresi onemocnûní s generalizací do skeletu, plic a jater. Relaps one-

mocnûní se vyskytl u ãtyfi dospívajících (23,5%), z toho tfii nemocní byli iniciálnû léãeni pro III. klinické stadium a jeden pro IV.

stadium. Z této skupiny jeden pacient s generalizací onemocnûní do skeletu zemfiel. Deset dospívajících Ïije v 1. kompletní remi-

si (58,8%), dva pacienti ve 2. kompletní remisi (11,8%) a jeden pacient ve 4. CR, ãtyfii pacienti zemfieli.

Léãebné v˘sledky u dospívajících s pokroãil˘m nasofaryngeálním karcinomem v na‰em souboru potvrzují vysokou úãinnost

multimodální léãby zahrnující radioterapii v kombinaci s neoadjuvantní chemoterapií, a jsou srovnatelné s v˘sledky zahraniã-

ních pracovi‰È.
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Sarkomy mûkk˘ch tkání jsou nádory, které se vyskytují ve v‰ech vûkov˘ch skupinách od nejmlad‰ích dûtí aÏ po pokroãil˘

vûk. U dûtí tvofií kolem 8% ze v‰ech nádorov˘ch onemocnûní. Nejãastûj‰ím a typick˘m pro dûtsk˘ vûk je rhabdomyosarkom,

kter˘ reprezentuje 55 aÏ 60% v‰ech dûtsk˘ch sarkomÛ mûkk˘ch tkání. Tzv. non-rhabdomyomatozní sarkomy tvofií necelé 3%

dûtsk˘ch nádorÛ.

Následující vûková kategorie adolescentÛ, definovaná vûkem 15 – 19 let, je v‰ak z hlediska mûkkotkáÀov˘ch nádorÛ napros-

to odli‰ná, a to nejenom od dûtí, ale li‰í se spektrem histologick˘ch typÛ, léãbou a jejími v˘sledky i od sarkomÛ dospûlého a star-

‰ího vûku. Pfievahu mají non-rhabdomyomatozní sarkomy a sarkomy tzv adultního typu, které tvofií heterogenní skupinu se ‰iro-

kou ‰kálou histologick˘ch podtypÛ rozdílného pÛvodu a biologie. Distribuce jednotliv˘ch typÛ sarkomÛ mûkk˘ch tkání varíruje

s vûkem. Graf ã. 1
Kromû odli‰ného zastoupení jednotliv˘ch typÛ sarkomÛ jsou rozdíly i v epidemiologii této skupiny nádorÛ. V USA je roãnû

diagnostikováno pfiibliÏnû 1800 mlad˘ch lidí ve vûku 15 aÏ 19 let se sarkomem mûkk˘ch tkání. V âeské republice má incidence

ve stejné vûkové kategorii stoupající tendenci, podle údajÛ UZIS z roku 2002 byla incidence v dané vûkové kategorii

0,6–0,8 :100 000. Pfii poãtu 665 282 mlad˘ch lidí ve vûku 15 – 19 let v roce 2002 lze pfiedpokládat, Ïe je roãnû v âeské republi-

ce diagnostikováno kolem 8 – 10 mlad˘ch lidí se sarkomem. Ov‰em tato ãísla jsou zkreslená nedostateãn˘mi a neúpln˘mi onko-

logick˘mi hlá‰eními do centrální databáze národního onkologického registru. Na základû poãtu pacientÛ léãen˘ch na Klinice dût-

ské onkologie FN Brno lze interpolovat, Ïe reálné ãísla incidence adolescentÛ se sarkomem mûkk˘cb tkání jsou vy‰‰í a dosahu-

jí poãtu pfiibliÏnû 50 pfiípadÛ roãnû.
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Reální incidenci a v˘skyt specifick˘ch histologick˘ch typÛ sarkomÛ, a to nejenom v této vûkové kategorii, je obtíÏné pfiesnû

urãit, protoÏe chybí epidemiologické studie s popisem v˘skytu jednotliv˘ch histologick˘ch typÛ sarkomÛ mûkk˘ch tkání. Zís-

kané údaje v literatufie jsou buì monoinstitucionální, nebo maximálnû víceinstitucionální. RovnûÏ chybí vûkovû specifické epi-

demiologické studie, coÏ pfiedstavuje pro metody a postupy komparativní onkologie problém. V âeské republice je zdrojem infor-

mací databáze www.uzis.cz, která ov‰em rovnûÏ informuje pouze o celkovém poãtu, a nikoliv o specifick˘ch typech sarkomÛ

mûkk˘ch tkání.

Dal‰í problematickou oblastí pfiechodného období dospívání a styãn˘m bodem mezi dospûlou a dûtskou onkologií v proble-

matice sarkomÛ je klasifikaãní systém. U dûtí pod 15 let vûku je v dûtské onkologii pouÏívána mezinárodní klasifikace dûtsk˘ch

nádorÛ (International Childhood Cancer Classification), která je zaloÏena na morfologii nádorÛ. V dospûlé onkologii je naopak

pouÏívána klasifikace zaloÏená na orgánové lokalizaci primárního nádoru (International Classification of Disease -Oncology,

ICD-O).

RovnûÏ urãení rozsahu onemocnûní, tedy urãení klinického stadia pro sarkomy mûkk˘ch tkání, je rozdílné u dûtí a u dospû-

l˘ch. Dûtská onkologie pouÏívá americk˘ systém IRS, kter˘ rozdûluje sarkomy do ãtyfi skupin dle rozsahu primární operace:u sku-

piny IRS I je nádor odstranûn kompletnû s negativními okraji resekátu. Skupina IRS II má pozitivní okraje resekátu, s pfiítom-

ností mikroskopického rezidua nádoru. IRS III skupina je skupina s makroskopick˘m reziduem nádoru, event. stav po biopsii

nádoru. IRS IV skupina pfiedstavuje nádory pokroãilé s pfiítomností metastáz. Dospûlá onkologie urãuje klinické stadium nemo-

ci na základû TNM systému.

Optimální léãba pro sarkomy u adolescentÛ zÛstává stále pfiedmûtem diskuzí a je nejasná. Léãebná strategie se odvíjí neje-

nom od zku‰eností léãby sarkomÛ v dûtském vûku, ale taky od principÛ léãby sarkomÛ v dospûlém vûku. Sarkomy u adolescen-

tÛ jsou ãasto diagnostikovány v pokroãilém stadiu, biologicky se chovají velmi agresivnû. Je to zpÛsobeno jejich vysok˘m stup-

nûm malignity (grade), ãastou asociací se specifick˘mi chromozomálními aberacemi typick˘mi pro dan˘ typ sarkomu. Specific-

ké translokace mají nejenom diagnostick˘, ale ãasto i prognostick˘ v˘znam a chimerické produkty tûchto translokací jsou

pfiedmûtem zájmu jako potenciální cíle (targets) v preklinick˘ch studiích. 

Graf ã. 1: Distribuce histologick˘ch typÛ sarkomÛ Tabulka ã. 1: Rozdíly sarkomÛ mûkk˘ch tkání dle vûku
mûkk˘ch tkání dle vûku

V‰echny v˘‰e popsané rozdíly v incidenci, klasifikaci, hodnocení rozsahu onemocnûní a léãebném pfiístupu mají svÛj odraz

v dosaÏen˘ch léãebn˘ch v˘sledcích, vysoké morbiditû a rovnûÏ i vy‰‰í mortalitû adolescentÛ se sarkomy mûkk˘ch tkání. TAB ã.
1 A tak místo léãby (pracovi‰tû dospûlé nebo dûtské onkologie, pfiípadnû jiné odborné pracovi‰tû – chirurgická ãi ortopedická kli-

nika) mÛÏe velmi v˘raznû ovlivnit nejenom zpÛsob diagnostiky, ale i léãby a tím i ‰anci na Ïivot a jeho kvalitu u postiÏeného

mladého jedince. V̆ sledky léãby adolescentÛ se sarkomem mûkk˘ch tkání jsou hor‰í neÏ v ostatních vûkov˘ch kategoriích. Zatím-

co za posledních 20 let se pûtileté pfieÏívání zv˘‰ilo u dûtsk˘ch pacientÛ se sarkomy v prÛmûru o 17%, ve skupinû adolescentÛ to

bylo pouze o 7%.

Adolescenti star‰í 15 let tvofií témûfi 25% pacientÛ léãen˘ch na KDO FN Brno. Autofii ve svém sdûlení prezentují soubor dospí-

vajících pacientÛ se sarkomem mûkk˘ch tkání, léãen˘ch za sledované období na KDO. Soustfieìují se na anal˘zu histologick˘ch

typÛ sarkomu, lokalizaci, délku anamnézy a interval od iniciálního vy‰etfiení po zahájení efektivní léãby, klinické stadium, léãeb-

nou strategii a její v˘sledky. Z anal˘zy navrhují algoritmus diagnosticko-léãebného postupu pro sarkomy mûkk˘ch tkání u ado-

lescentÛ v podmínkách âeské republiky.




