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Uvod

VétSina typt détskych nddorovych onemocnéni véetné Ewingova sarkomu a sarkomtt mékkych tkani odpovid4 velmi dobte
na podanou cytostatickou 1é¢bu. Prognéza téchto pacientt s lokalizovanym onemocnénim se v poslednich dvaceti letech zlepSi-
la, pétileté bezptiznakové preZivani se uvadi kolem 60-80%. Terapeutickym problémem zlstava skupina pacientdl s primarné
generalizovanymi sarkomy, s onemocnénim inicidlné nereagujicim na 1é¢bu ¢i s relapsem. Jednou z moZnosti 1écebného ovliv-
néni maligniho onemocnéni u téchto pacientl se v poloviné devadesatych let stalo zafazeni topotecanu, specifického inhibitoru
topoizomerazy I, v kombinaci s alkyla¢nim cytostatikem cyklofosfamidem mezi rezimy systémové 1é¢by druhé volby u této sku-
piny sarkomi.

V niZe uvedeném sdéleni prezentujeme vlastni zkuSenosti s timto reZimem u dospivajicich a adolescentd.
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Pacienti a metody

V obdobi od roku 1997 do 2006 jsme na naSem pracovisti diagnostikovali relaps nebo progresi vySe uvedenych malignich
onemocnéni u 28 dospivajicich déti a adolescentti (13 divek, 15 chlapcitl) s medidnem véku 17,5 let (rozmezi 14-23 let). Histo-
logicky se u 10 pacientl jednalo o rabdomyosarkom, u 9 o Ewingiiv sarkom, u 5 o nediferencovany sarkom, u 2 o synovialosar-
kom, u 1 adolescenta o maligni hemangioendoteliom a u dal§iho o alveoldrni sarkom. Lécbu jsme zahajovali u 16 pacientt s prv-
nim relapsem zdkladniho onemocnéni, u 2 dospivajicich s druhym relapsem a u 10 pacientl s onemocnénim progredujicim na
chemoterapii prvni volby, pfiCemzZ u 13 pacientl §lo o ¢asny relaps, u 3 o pozdni a u 12 o onemocnéni progredujici na ptivodni
chemoterapii. U 16 adolescentl jsme 1é¢ili lokalizované onemocnéni a u 12 generalizované (metastatické postiZeni skeletu, plic,
lymfatickych uzlin).

V3echny pacienty jsme 1é¢ili systémovou chemoterapii ve sloZeni cyklofosfamid D1-5 (ddvka 250 mg/m?/den) a topotecan
D1-5 (davka 0,75-1 mg/m?/den), event. v kombinaci s Vepesidem (davka 100 mg/m?/den) s praimérnym po¢tem 4 cykli chemo-
terapie (rozmezi 1-9 cyklit). Deset pacientli absolvovalo systémovou 1é¢bu konkomitantné s radioterapii.

Vysledky

Lécebnou odpoveéd na chemoterapii jsme dokumentovali u 19 dospivajicich (68%) naseho souboru, z nichz 12 (43%) doséah-
lo kompletni remise onemocnéni a 7 (25%) parcidlni remise. U 9 pacientll (32%) onemocnéni nereagovalo na 1é¢bu topo/CYC.
Priimérnd doba od stanoveni relapsu (zahdjeni 1é¢by Topo/CYC) do progrese onemocnéni byla 9,6 mésice, primérné trvani kom-
pletni remise zdkladniho onemocnéni 16,5 mésice (rozmezi 2-84 mésice). V soucasné dobé€ Zije 8 dospivajicich (29%) z uvede-
ného souboru, z toho 4 v kompletni a 2 v parcidlni remisi zdkladniho onemocnéni, 2 pacienti Ziji se stabilnim onemocnénim. Dva-
cet pacientl (71%) zemfielo na dali progresi onkologického onemocnéni.

Béhem 1écby jsme zaznamenali u 12 dospivajicich hematologickou toxicitu grade IV, z velké vétSiny §lo o pacienty 1é¢ené
zvySenou davkou topotecanu (1 mg/m?/den) a t&Zce piedlécené. Non-hematologicka toxicita tohoto reZzimu byla nizk4, domino-
vala nauzea a zvraceni.

Zavér

V souladu s literarnimi tdaji 1ze kombinaci cytostatik Topo/CYC zajistit dlouhodobé pfeziti jen ¢asti dospivajicich pacientl
s relabujicim ¢i progredujicim Ewingovym sarkomem a sarkomy mékkych tkédni. Dle naSich zkuSenosti patii tato 1é¢ba druhé
volby k dobfe tolerovanym lé¢ebnym rezimiim s pomérné malou, akceptovatelnou toxicitou a tudiZz velmi dobrou kvalitou Zivo-
ta pacientql.
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