10. ZHOUBNY NOVOTVAR KOSTI (C40-41)

Diagnostika a lé¢ba raritnich primarnich kostnich nadort ma byt vedena na zékladé projednani a doporuéeni multiobo-
rového tymu (MDT: ortoped, hrudni chirurg, pfip. cévni, plasticky chirurg, radiodiagnostik, interven¢ni radiolog, klinic-
ky/détsky onkolog, radia¢ni onkolog, patolog, psycholog) a to v rdmci NOC (Narodni onkologickd centra, Praha/Brno).
Vhodné je zafazeni téchto pacientd k 1é¢bé v rdmci probihajicich mezinarodnich klinickych studii. Protokoly pro [é¢bu
konven¢niho osteosarkomu a nadord rodiny Ewingova sarkomu nelze na tomto misté zjednodusit, nutno vychazet z ori-
ginalnich textl protokol( klinickych studii (zminény pouze zdkladni rezimy). Lé¢ba chordomu, obrovskobunécného kost-
niho nadoru ¢i adamantinomu je nad ramec kapitoly.

Volba léc¢ebné strategie zavisi na lokalizaci a rozsahu primarniho nadoru, operabilité, histologickém subtypu, pfitomnosti
vzdalenych metastaz, celkovém stavu pacienta, pfitomnosti komorbidit, véku a preferencich pacienta.

Zakladni modalitou je l1é¢ba chirurgicka, doplnénd [é¢bou systémovou dle histologie. Radioterapie ma postaveni me-
tody doplrikové. V piipadé relapsu je prioritou dosazeni chirurgické remise.

Indikacni kritéria pro prezentaci pacienta na MDT v ramci NOC:

Jedna se o ultra raritni nddory s nutnosti individuainiho posouzeni kazdého jednotlivého pacienta:
a) po kompletizace stagingu, pfed zahdajenim IéCby,

b) po chirurgickém feseni,

c) v pripadé relapsu.

Doporucena prediktivni vysetieni u kandidatii na systémovou lécbu:

Neni-li provedeno vysetfeni NGS/TMB/MMR v rdmci stanoveni patologické diagnézy, pak je doporu¢ovdno doplnéni
u neresekabilnich a/nebo metastatickych nador( s progresi na predchozi standardni systémové l1écbé a také v pripadech,
kdy neni zndma efektivni Iécebna alternativa.

10.1 Konvencni osteosarkom

« neoadjuvantni chemoterapie (1) - HD methotrexat, cisplatina, doxorubicin (MAP), pfi riziku podani MTX (vék, interku-
rence) pouze kombinace AP, AP-I, restaging, chirurgicky vykon a

« adjuvantni chemoterapie (1) - MAP £ mifamurtid*,

- pacienti vyssiho véku mohou profitovat z primarné chirurgického vykonu s naslednou adjuvantni chemoterapii (1).

2. linie - neni jasné definovana (2A), individudlni pfistup dle predléceni, EFS, PS, lokalizace a poctu metastaz (ifosfamid/
etoposid, HD ifosfamid, cyklofosfamid/etoposid, cyklofosfamid/topotekan, gemcitabin, gemcitabintdocetaxel, sorafe-
nib, regorafenib(1), cabozantinib, ifosfamid/karboplatina/+ etoposid, bisfosfonaty, samarium).

EURAMOS, MAP:
davka (mg/m?) zpGsob podani den podani opakovani cyklu
doxorubicin 37,5 1., 2.
(=75 mg/m?*/sérii)
cisplatina 60 1., 2.
(=120 mg/m?/sérii + G-CSF
methotrexat 12g/m? 21.,28.

rescue leucovorinem (max. doporucend celkovéa davka MTX dle protokolu 20 gramu/1 podani)




10.2 High grade vietenobunécné/nediferencované pleiomorfni kostni sarkomy

« neoadjuvantni chemoterapie - dle MDT - doxorubicin/cisplatina,
« adjuvantni chemoterapie moznd — doxorubicin/cisplatina

« paliativni chemoterapie,

« obecné rezimy pro osteogenni sarkom (2B).

10.3 Chondrosarkom

- adjuvantni chemoterapii kombinovanou na bazi antracyklinu Ize zvazit (neni standard) u dediferencovaného typu
chondrosarkomu (2B), neoadjuvantni/adjuvantni u mesenchymalniho typu chondrosarkomu (2B), v ostatnich pfipa-
dech neni indikovana,

- paliativni chemoterapie pfi klinickém stadiu IV je mozna (doxorubicin, cisplatina, ifosfamid, gemcitabin/docetaxel,
pazopanib, inhibitor IDH1 dle NGS).

10.4 Nadory skupiny Ewingova sarkomu (i mimokostni)

« indukéni chemoterapie (1) - rezim VDC-IE a 2 tydny (protokol Euro Ewing 2012), restaging, lokélni [é¢ba a

« konzolida¢ni chemoterapie (1) - rezim IE/VC a 2 tydny, RT pouze v indikovanych pfipadech, HD chemoterapie busulfan/
melfalan nebo treosulfan/melfalan s autoPBSC pouze v indikovanych pfipadech a to jako konzolidace CR u high risk,
MO, poor responderd.

2. linie — individualni pfistup (2A): topotekan/cyklofosfamid, HD ifosfamid, karboplatina/etoposid (pfipadné: docetaxel/

gemcitabin, irinotekan/temozolomid, cabozantinib, regorafenib), bisfosfonaty.

EURO EWING 2012:

rezim davka (mg/m?) den podani opakovani cyklu
VDC-IE bw
VDC
vinkristin 2 1.
(max. davka 2 mg/podani)
doxorubicin 37,5 1.-2.
(75 mg/m?/cyklus)
cyklofosfamid 1200+mesna 1. + G-CSF a 14 dnu
IE
ifosfamid 1800 + mesna 1.-5.
(9 g/m?/cyklus)
etoposid 100 1.-5. + G-CSF a 14 dnu
(500 mg/m?/cyklus)

VC v ramci konzolidace = VDC bez doxorubicinu

10.4.1 Kulatobunéc¢né (Ewing like) sarkomy

U raritni podskupiny kulatobuné¢nych sarkomt (s EWSR1-non ETS fuzi, CIC-DUX, BCOR rearanze...) v sou¢asné dobé
neexistuje jednoznacné doporuceni, zda tyto nadory lécit jako Ewingdv sarkom ¢i jako HG sarkomy mékkych tkani jako
takové, preferovany jsou vsak rezimy pro Ewingav sarkom (dle NCCN i EsmoEuracan).



10.5 Vybrané informace k preparatu mifamurtide (liposomalni muramyl tripeptid):

Pfipravek ma statut ,orphan drug”. MEPACT je indikovan dle SPC u pacientl ve véku od 2 do 30 let pro lé¢bu reseko-
vatelného osteosarkomu vysokého stupné bez metastaz po makroskopicky kompletni chirurgické resekci v kombinaci
s pooperacni chemoterapii.

Doporucena davka mifamurtidu pro viechny pacienty je 2 mg/m? télesného povrchu. Tato davka by méla byt podavana
jako adjuvantni 1é¢ba nésledujici po resekci: dvakrat tydné s pauzou nejméné 3 dny po dobu 12 tydn( a dale jedenkrat
tydné po dalsich 24 tydn(, takze celkové podané mnozstvi je 48 infuzi za 36 tydnd.

Cervené jsou oznaéeny léky, které nemaiji k 1. 3. 2026 stanovenu thradu ze zdravotniho pojisténi pro léébu kostnich
sarkomii. (Vyjma dhrady nékterych z nich na zdkladé Dohody mezi COS a pouze ZP 111). Indikace ostatnich moder-
nich prepardtii je podminéna splnénim pravidel ihrady dle SUKL (www.sukl.cz).

Sledovani po lécbé: je doporuceno individualizovat v zavislosti na mife rizika relapsu v korelaci s histologickym sub-
typem, charakterem a efektem probéhlé 1écby (klinické vysetfeni, zobrazovaci metoda primarniho tumoru a plic u LG
sarkomU a 4-6 mésicl do 5 let, u HG sarkom(l a 3-4 mésice do 3 let, poté 2x rocné, po 6 letech ro¢né, dalsi vysetieni pfi
klinické indikaci).
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