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TRN klinika FN OstravaTRN klinika FN Ostrava



ÚÚvodvod
ŽŽena, 45 let, odeslena, 45 let, odesláána dne 14.11.2007 k vyna dne 14.11.2007 k vyššetetřřeneníí na ambulanci TRN na ambulanci TRN 
kliniky rajkliniky rajóónnnníím m pneumologem pneumologem propro
Sytý ostSytý ostřře ohranie ohraniččený stený stíín o velikosti 7x6 cm nasedajn o velikosti 7x6 cm nasedajííccíí na hornna horníí ppóól l 
pravpravéého hilu, na boho hilu, na boččnnéém snm sníímku se prommku se promíítal apiktal apikáálnlněě, velikosti 8x7 , velikosti 8x7 
cm.cm.
SubjektivnSubjektivněě v okamv okamžžiku vyiku vyššetetřřeneníí jijižž bez potbez potíížžíí, ty za, ty začčaly  dne 8.11. aly  dne 8.11. 
zimniczimnicíí, od 9.11. m, od 9.11. měěla la „„chchřřipkovipkovéé ppřřííznakyznaky““ –– bolesti kloubbolesti kloubůů, , 
celkovou celkovou úúnavu. navu. RajonnRajonníím pneumologem m pneumologem ppřředepsedepsáána antibiotika (na antibiotika (rtgrtg
hrudnhrudnííku v ku v úúvodu neproveden). V noci z 9. na 10.11. probuzena vodu neproveden). V noci z 9. na 10.11. probuzena 
kakaššlem, 2x vykalem, 2x vykaššlala krvavý hlen, lala krvavý hlen, rtgrtg hrudnhrudnííku proveden po vku proveden po vííkendu kendu 
12.11.2007 s vý12.11.2007 s výšše popsaným ne popsaným náálezem.  V poslednlezem.  V posledníích 6 mch 6 měěssííccíích ch 
zhubla 8 kg, cozhubla 8 kg, cožž ppřřiiččíítala zvýtala zvýššenenéé nnáámaze.maze.
objektivnobjektivníí nnáález bez zvllez bez zvlášáštnosttnostíí, auskulta, auskultaččnněě dýchdýcháánníí alveolalveoláárnrníí, , bvfbvf., ., 
symetricksymetrickéé, nadv, nadvááha. ha. 



RTG ZP 12.11.2007RTG ZP 12.11.2007



RTG PB 12.11.2007RTG PB 12.11.2007



AnamnestickAnamnestickáá  datadata
OA: asi od r. 2002 lOA: asi od r. 2002 lééččena pro hypertenzi, v roce 2001 prodena pro hypertenzi, v roce 2001 proděělala lala 
operaci GEU s pravostrannou operaci GEU s pravostrannou adnexektomiadnexektomiíí, v roce 2004 prod, v roce 2004 proděělala lala 
frakturu levfrakturu levéého zho zááppěěststíí
ŠŠN: kuN: kuřřaaččka 10ka 10--15 cigaret denn15 cigaret denněě 12 let, alkohol p12 let, alkohol přřííleležžitostnitostněě
PSA: OSVPSA: OSVČČ –– prodej zboprodej zbožžíí, , žžije v rodinije v rodiněě
FA: FA: LozapLozap, , Lozap Lozap H, od 9. do 16.11. H, od 9. do 16.11. Curam Curam x dennx denněě 625mg625mg
AA: negativnAA: negativníí
RA: matka RA: matka hypertonihypertoniččkaka, otec + v 52 letech na IM, syn 16 let, od 3 let , otec + v 52 letech na IM, syn 16 let, od 3 let 
llééččen a nynen a nyníí sledovsledováán pro leukn pro leukéémiimii
GA: 2 porody, 1 abort, 1 GEUGA: 2 porody, 1 abort, 1 GEU



ParaklinickParaklinickáá  vyvyššetetřřeneníí
CT plic 21.11.2007CT plic 21.11.2007 –– TU loTU ložžisko v segmentech S3,S4 vpravo s isko v segmentech S3,S4 vpravo s 
zzúúžženeníím VCS a m VCS a šširokým nasedirokým nasedáánníím na m na pleuru pleuru a bronchy pro horna bronchy pro horníí a a 
ststřřednedníí lalok, avlalok, avššak ak neznezúúžžuje uje je, loje, ložžisko se nehomogennisko se nehomogenněě sytsytíí-- mmůžůže e 
být být ččáástesteččnněě nekroticknekrotickéé, av, avššak ak hilovhilovéé a mediastina mediastináálnlníí lymfaticklymfatickéé uzliny uzliny 
nejsou zvnejsou zvěěttššeny. V jeny. V jáátrech a nadledvinktrech a nadledvinkáách bez loch bez ložžiskových zmiskových změěn. n. 
Drobný Drobný fluidothorax fluidothorax vpravo (vpravo (dorzobazdorzobazáálnlněě šíšířře do 7mm).e do 7mm).
Mamografický screeningMamografický screening 3.12.2007 3.12.2007 –– bez suspektnbez suspektníího nho náálezulezu
GastrofibroskopieGastrofibroskopie 3.12.2007 3.12.2007 –– endoskopický  nendoskopický  náález na jlez na jíícnu, cnu, žžaludku a aludku a 
duodenu bez patologieduodenu bez patologie
KolonoskopieKolonoskopie 4.12.20074.12.2007-- polyp rekta a polyp polyp rekta a polyp sigmoideasigmoidea, , 
polypektomiepolypektomie. Bez dal. Bez dalšíší patologie. Histologicky bez znpatologie. Histologicky bez znáámek mek 
malignity.malignity.





ParaklinickParaklinickáá  vyvyššetetřřeneníí  22
Fibrobronchoskopie Fibrobronchoskopie 26.11.200726.11.2007 v lok. anestv lok. anestéézii zii –– nepnepřříímméé znznáámky mky 
tumoru, tumoru, extramurextramuráálnlníí oplooploššttěěnníí Bd1 a Bd3, rozsedlBd1 a Bd3, rozsedláá intersegmentintersegmentáárnrníí
trifurkatrifurkaččnníí karina karina hornhorníího lobho lobáárnrníího bronchu vpravo. ho bronchu vpravo. 
Cytologie z bronchoskopieCytologie z bronchoskopie –– brushing brushing a katetrizacea katetrizace Bd1 a Bd3 Bd1 a Bd3 
vpravo bez prvpravo bez průůkazu malignkazu maligníích bunch buněěk. Z k. Z perbronchiperbronchiáálnlníí punkcepunkce
intersegmentintersegmentáárnrníí karinykariny -- nnáádorovdorovéé bubuňňky malignky maligníí, PAS pozitivita , PAS pozitivita 
nepnepřříítomna, ntomna, náádorovdorováá populace pompopulace poměěrnrněě drobnobundrobnobuněčěčnnáá, p, přříítomnost tomnost 
papilpapiláárnrníích struktur.ch struktur.
Spiroergometrie Spiroergometrie 6.12.20076.12.2007 –– podle dosapodle dosažžených spirometrických ených spirometrických 
hodnot, difusnhodnot, difusníí plicnplicníí kapacity schopna kapacity schopna resekresekččnníího ho výkonu do rozsahu výkonu do rozsahu 
pneumektomie pneumektomie (VO2/kg = 23,13 ml/kg, tepový O2max = 14 ml/tep, (VO2/kg = 23,13 ml/kg, tepový O2max = 14 ml/tep, 
TLcoTLco = 7,82 = 7,82 mmolmmol//kPakPa/min /min –– 88%NH).88%NH).



IndikaIndikaččnníí  chirurgickchirurgickéé  vyvyššetetřřeneníí

na vlastnna vlastníí ppřřáánníí pacientky odeslpacientky odesláána s na s 
Dg. Dg. MalignMaligníí tumor horntumor horníího laloku pravho laloku pravéé
plplííce, T2N1M0, st. IIB, KI 90ce, T2N1M0, st. IIB, KI 90
k chirurgickk chirurgickéému vymu vyššetetřřeneníí v v ambamb. III. . III. chirchir. . 
kliniky FN Motol dne 7.12.2007 .kliniky FN Motol dne 7.12.2007 .
ZZáávvěěr:r: objemný tumor pravobjemný tumor pravéé plplííce, nence, neníí
histologicky ovhistologicky ověřěřen. Vhodnen. Vhodnéé k operak operaččnníímu mu 
řřeeššeneníí. Objedn. Objednáána k pna k přřijetijetíí na 3.1.2008.na 3.1.2008.



VyVyššetetřřeneníí  sputa sputa 
cytologicky/histologickycytologicky/histologicky

K ambulantnK ambulantníímu vymu vyššetetřřeneníí v nav našíší TRN TRN ambamb. dne 14.12.2007 p. dne 14.12.2007 přřinesla inesla 
pacienta kousek cca 1x1 cm narpacienta kousek cca 1x1 cm narůžůžovověělléé tktkáánněě, kterou v ten den r, kterou v ten den rááno no 
vykavykaššlala, zasllala, zaslááno k no k histolhistol. vy. vyšš..
V den pV den přřijetijetíí k operak operaččnníímu mu řřeeššeneníí byl na chirurgickou kliniku nahlbyl na chirurgickou kliniku nahlášášen en 
telefonicky výsledek telefonicky výsledek –– nejspnejspíšíše se jedne se jednáá o o angiosarkomangiosarkom, n, náález lez 
vyluvyluččujeuje ppůůvod v vod v malobunmalobuněčěčnnéém m karcinomu.karcinomu.
DefinitivnDefinitivníí výsledek vyvýsledek vyššetetřřeneníí byl k dispozici abyl k dispozici ažž po ppo přřijetijetíí na na 
chirurgickou kliniku:  chirurgickou kliniku:  zzáávvěěrr –– jde o malignjde o maligníí vazoformativnvazoformativníí nnáádor dor 
odpovodpovíídajdajííccíí angiosarkomuangiosarkomu ststřřednedníího stupnho stupněě diferenciace. diferenciace. 
DiferenciDiferenciáálnlněě diagnosticky je vyloudiagnosticky je vylouččen en pseudoangiosarkomatpseudoangiosarkomatóóznzníí
karcinom, vzhledem k nepkarcinom, vzhledem k nepřříítomntomnéé pozitivitpozitivitěě imunochemických imunochemických 
markermarkerůů CK.CK.



PPřředoperaedoperaččnníí  vyvyššetetřřeneníí

KrevnKrevníí obraz, koagulaobraz, koagulaččnníí parametry, parametry, 
biochemie, pobiochemie, požžadovanadovanáá sséérologickrologickáá
vyvyššetetřřeneníí v normv norměě, FW 90/104., FW 90/104.
AktuAktuáálnlníí RTG hrudnRTG hrudnííku ZP 2.1.2008ku ZP 2.1.2008 –– TU TU 
ststíín vpravo ve výraznn vpravo ve výraznéé progresi, dosahuje progresi, dosahuje 
velikosti 9,5 x 8,8 cm, jinde bez nových velikosti 9,5 x 8,8 cm, jinde bez nových 
patologických zmpatologických změěn.n.



RTG ZP  2.1.2008RTG ZP  2.1.2008



SrovnSrovnáánníí  RTG snRTG sníímkmkůů  12.11.07 a  2.1.0812.11.07 a  2.1.08



Operace a histologický nOperace a histologický náálezlez
Dne 4.1.2008 provedena na III. Dne 4.1.2008 provedena na III. ChirChir. klinice FN Motol . klinice FN Motol hornhorníí plicnplicníí
lobektomie lobektomie vpravo a vpravo a lymfadenectomielymfadenectomie sksk. 11, 12, 4R.. 11, 12, 4R.
Makroskopicky:Makroskopicky: nnáádor je pomdor je poměěrnrněě ostostřře odde odděělen od okolnlen od okolníího ho 
parenchymu. Na parenchymu. Na řřezu ve vezu ve věěttššininěě rozsahu nekrotický a rozsahu nekrotický a prokrvprokrváácenýcený, , 
dosahuje prakticky k dosahuje prakticky k ztluztluššttěělléé, b, běělavlavéé pleupleuřřee. Pozitivn. Pozitivníí uzliny uzliny sksk. 11, . 11, 
12, negativn12, negativníí 4R. 4R. 
Histologie:Histologie: nnáádor tvodor tvořřený spený spíšíše mene menšíšími atypickými bumi atypickými buňňkami s kami s 
ovováálnými svlnými svěětlými jtlými jáádry a udry a užžšíším lemem slabm lemem slaběě bazofilnbazofilníí ABAB--PAS PAS 
negativnnegativníí cytoplasmy ncytoplasmy něěkdy kdy naznanaznaččeneněě protaprotažženenéé. Mitotick. Mitotickáá aktivita je aktivita je 
nnáápadnpadnáá. . RetikulinovRetikulinováá kostra zvýrazkostra zvýrazňňuje solidnuje solidněě alveolalveoláárnrníí uspouspořřááddáánníí
nnáádoru. doru. RRéé: : perifernperiferníí primitivnprimitivníí neuroektodermový neuroektodermový nnáádor (PNET).dor (PNET).
ImunohistologieImunohistologie:: Vimentin Vimentin –– silnsilnáá cytoplasmatickcytoplasmatickáá pozitivita npozitivita náádor. dor. 
bunbuněěk, CD56 k, CD56 –– variabilnvariabilníí, , ččasto silnasto silnáá membrmembráánovnováá pozitivita npozitivita náádor. dor. 
BunBuněěk, k, CD99 CD99 –– slabslabšíší membrmembráánovnováá pozitivita npozitivita náádor. bundor. buněěkk, S, S--100 100 
protein protein –– nnáádor negativndor negativníí, , Cytokeratiny Cytokeratiny a EMA a EMA –– nnáádor negativndor negativníí, , 
Chromogranin Chromogranin –– negativnnegativníí, , Hladkosvalový aktin Hladkosvalový aktin –– nnáádor negativndor negativníí, , 
Desmin Desmin –– nnáádor negativndor negativníí, CD34 , CD34 –– slabslabáá aažž nespecificknespecifickáá
cytoplazmatickcytoplazmatickáá pozitivita pozitivita ččáásti nsti náádorových bundorových buněěkk



RTG ZP 14.1.2008RTG ZP 14.1.2008



PooperaPooperaččnníí  prprůůbběěhh

HojenHojeníí per per primamprimam, bez komplikac, bez komplikacíí, dol, dolééččeneníí do 15.1. do 15.1. 
2008 na na2008 na našíší TRN klinice.TRN klinice.
Po asi 3 týdnech po operaci nPo asi 3 týdnech po operaci náás pacientka telefonicky s pacientka telefonicky 
kontaktuje pro kontaktuje pro galaktorhoeugalaktorhoeu, doporu, doporuččeno eno mamologickmamologickéé, , 
poppopřř. . gynekolgynekol. vy. vyššetetřřeneníí. Zji. Zjiššttěěna vysokna vysokáá hladina PRL hladina PRL 
(upravena po aplikaci (upravena po aplikaci DostinexuDostinexu vvččetnetněě vymizenvymizeníí
galaktorhoeygalaktorhoey) a elevace CA 125 ) a elevace CA 125 –– na zna záákladkladěě kterých kterých 
zvazvažžovováána mona možžnost  ovarinost  ovariáálnlníího karcinomu. Gynekologem ho karcinomu. Gynekologem 
oporuoporuččenaena laparoskopielaparoskopie..
Na onkologickNa onkologickéém sezenm sezeníí nanašíší kliniky doporukliniky doporuččen en 
neinvazivnneinvazivníí diagnostický postup diagnostický postup –– CT bCT břřicha a PET.icha a PET.



PoznPoznáámkamka

DostinexDostinex ((CabergolinumCabergolinum) ) -- derivderiváát t ergotaminuergotaminu, , 
agonistaagonista dopaminergndopaminergnííchch D2D2--receptorreceptorůů ppřředevedevšíším m 
v oblasti hypofýzy. Mv oblasti hypofýzy. Máá inhibiinhibiččnníí úúččinky na sekreci inky na sekreci 
a tvorbu a tvorbu prolaktinuprolaktinu v v laktotropnlaktotropnííchch bubuňňkkáách ch 
zdravzdravéé hypofýzy a hypofýzy a prolaktinprolaktin secerujsecerujííccííchch adenomadenomůů
hypofýzy a na sekreci rhypofýzy a na sekreci růůstovstovéého hormonu a ho hormonu a 
tyreotropinutyreotropinu v buv buňňkkáách nch něěkterých kterých adenomadenomůů s s 
patologickou sekrecpatologickou sekrecíí rrůůstovstovéého hormonu resp. ho hormonu resp. 
THS.THS.



CT bCT břřicha a PETicha a PET

CT bCT břřicha 6.2.2008icha 6.2.2008 RRéé: d: děěloha zvloha zvěěttššenenáá, s , s 
myomem v.s., myomem v.s., eventevent. zv. zvěěttššenenáá adnexaadnexa vlevo vlevo 
nediferencuji. Znnediferencuji. Znáámky meta postimky meta postižženeníí v dutinv dutiněě
bbřřiiššnníí nezjinezjiššttěěny.ny.
PET trupu 18PET trupu 18--FDG 11.2.2008FDG 11.2.2008 RRéé: neprokazujeme : neprokazujeme 
loložžisko patologickisko patologickéé kumulace FDG.kumulace FDG.



AdjuvantnAdjuvantníí  chemoterapiechemoterapie

1. s1. séérie rie vysokodvysokodáávkovanvkovanéé chemoterapie VIDEchemoterapie VIDE 22. 22. –– 24.2. 24.2. 
2008: 2008: vincristinvincristin 2mg i.v. /1.den + 2mg i.v. /1.den + doxorubicindoxorubicin 40mg 40mg 
i.v./den 1.i.v./den 1.--3. den + 3. den + etoposidetoposid 290mg i.v./den 1.290mg i.v./den 1.--3. den + 3. den + 
holoxanholoxan 5900mg i.v./den 1.5900mg i.v./den 1.--3. den3. den
4.3. a4.3. ažž 8.3.2008 hospitalizov8.3.2008 hospitalizováána na JIOP pro na na JIOP pro febrilnfebrilníí
neutropeniineutropenii IV. stupnIV. stupněě (leukocyty 0,9, APN 0,016, (leukocyty 0,9, APN 0,016, HbHb 107, 107, 
trombo 159), podtrombo 159), podáávváán n NeupogenNeupogen, , AbaktalAbaktal, , FortumFortum, , 
DiflucanDiflucan a zavedena zavedenáá a podpa podpůůrnrnáá llééččba, propuba, propuššttěěna na na na 
kombinaci antibiotik kombinaci antibiotik AbaktalAbaktal, , ZinnatZinnat a a NizoralNizoral (leukocyty (leukocyty 
19,7, APN 16,0, 19,7, APN 16,0, HbHb 105, trombo 455), od 22. do 24.3.2008 105, trombo 455), od 22. do 24.3.2008 
absolvovala 2. sabsolvovala 2. séérii VIDE.rii VIDE.



DiskuseDiskuse



Definice PNETDefinice PNET

PNET:PNET: PrimitivnPrimitivníí neuroectodermneuroectodermáálnlníí tumortumor. Jeden z. Jeden z pozoruhodnpozoruhodnéé
skupiny tumorskupiny tumorůů, kter, kteréé vychvycháázejzejíí zz bunbuněěk primitivnk primitivníí neurneuráálnlníí tktkáánněě a a 
sdsdíílejlejíí stejnou reciprostejnou reciproččnníí translokaci mezi chromoztranslokaci mezi chromozóómy 11 a 22 my 11 a 22 ,, majmajíí
stejnstejnéé zzáákonitosti biochemickkonitosti biochemickéé a a onkogennonkogenníí exprese.  Nexprese.  Něěkterkteréé PNET PNET 
nnáádory se vyskytujdory se vyskytujíí vv mozku, zatmozku, zatíímco jinmco jinéé (perifern(periferníí PNET) mimo PNET) mimo 
mozek, jako napmozek, jako napřřííklad vklad v konkonččetinetináách, pch, páánvi a hrudnnvi a hrudníí ststěěnněě. PNET . PNET 
vv mozku mohou vznikat vmozku mohou vznikat v mozkovmozkovéé kkůřůře nebo ve nebo v ššiiššince ince 
((pineoblastompineoblastom). Perifern). Periferníí PNET se zaPNET se zařřazujazujíí do do rodiny rodiny EwingovýchEwingových
nnáádordorůů, kter, kteráá zahrnuje: zahrnuje: EwingEwingůůvv kostnkostníí nnáádor, dor, extraoseextraoseáálnlníí
EwingEwingůůvv nnáádordor, , primitivnprimitivníí neuroectodermneuroectodermáálnlníí tumor (PNET),tumor (PNET), taktakéé
znznáámý  jako mý  jako perifernperiferníí neuroepiteliomneuroepiteliom a a AskinAskinůůvv nnáádordor (PNET (PNET 
hrudnhrudníí ststěěny).ny).



CharakteristikaCharakteristika
INCIDENCEINCIDENCE

 
1% v1% vššech sarkomech sarkomůů

VVĚĚK K ––
 

MEDIMEDIÁÁNN
 

75% <35 let75% <35 let

Tumory mohou být Tumory mohou být slosložženyeny zz malých uniformnmalých uniformníích bunch buněěk k 
ss minimminimáálnlníími  morfologickými znmi  morfologickými znáámkami diferenciace, nebo mohou mkami diferenciace, nebo mohou 
být tvobýt tvořřeny zeny z velkých, mvelkých, méénněě uniformnuniformníích bunch buněěk sk s promproměěnlivým nlivým 
stupnstupněěm m neuroektodermneuroektodermáálnlníí diferenciace. diferenciace. 
EwingEwingůůvv sarkom (EWS)sarkom (EWS) se obvykle vyskytuje vse obvykle vyskytuje v kostech a je kostech a je 
nejnejččastastěějjšíší ve druhve druhéé dekdekáádděě žživota. Nejobvyklejivota. Nejobvyklejšíší lokalizaclokalizacíí primprimáárnrníí
lléézeze jsou pjsou páánevnnevníí kosti, kosti, femurfemur, , humerushumerus a a žžebra. Mebra. Méénněě obvyklobvykléé je je 
primprimáárnrníí postipostižženeníí vv mimokostnmimokostnííchch lokalizaclokalizacíích, nicmch, nicméénněě
morfologickmorfologickáá a biologicka biologickáá charakteristika ncharakteristika náádordorůů vyvvyvííjejjejííccíích se ch se 
vv mměěkkých tkkkých tkáánníích je nerozpoznatelnch je nerozpoznatelnáá od nod náádordorůů kostnkostníích lokalizacch lokalizacíí..



PrognPrognóózaza

MetastatickMetastatickéé onemocnonemocněěnníí je zjije zjiššťťovovááno v no v 
10% p10% přříípadpadůů. Celkov. Celkovéé ppřřeežžititíí je mje méénněě nenežž
40% a 2 roky. Faktory spojovan40% a 2 roky. Faktory spojovanéé se se ššpatnou patnou 
prognprognóózou zahrnujzou zahrnujíí metastmetastáázy v dobzy v doběě
diagndiagnóózy a nemozy a nemožžnost kompletnnost kompletníí resekce resekce 
nnáádorovdorovéé masy (masy (úúdaje týkajdaje týkajííccíí se se Askinova Askinova 
tumoru).tumoru).



DiagnDiagnóóza ESFTza ESFT

BBěžěžnněě uužžíívanými vanými molekulmolekuláárnrníími diagnostickými testymi diagnostickými testy
kk detekci  kdetekci  k ESFT (rodina tumorESFT (rodina tumorůů EwingovaEwingova sarkomu) se sarkomu) se 
specifickou translokacspecifickou translokacíí (gen(genůů) zahrnuje ) zahrnuje RTRT--PCRPCR a a 
fluorescenfluorescenččnníí inin--situsitu hybridizacihybridizaci (FISH)(FISH)..
Vzhledem k nVzhledem k níízkzkéé specificitspecificitěě neuroektodermneuroektodermáálnlníích ch 
markermarkerůů a antigenu CD99 v diagna antigenu CD99 v diagnóóze PNET je ze PNET je spolehlivspolehliváá
pozitivnpozitivníí diagndiagnóóza potvrzena jen molekulza potvrzena jen molekuláárnrněě
genetickým vygenetickým vyššetetřřeneníímm prokazujprokazujííccíím translokaci EWS m translokaci EWS 
genu lokalizovangenu lokalizovanéého na 22. chromozomu do oblasti ho na 22. chromozomu do oblasti 
nněěkterkteréého z jeho fho z jeho fúúznzníích partnerch partnerůů (FLI1, ERG, ETV1, (FLI1, ERG, ETV1, 
E1AF a FEV).E1AF a FEV).



LLééččbaba

uužžititíí kombinovankombinovanéé chemoterapiechemoterapie vv adjuvanciadjuvanci
aktinoterapieaktinoterapie nebo nebo chirurgickchirurgickéé resekceresekce primprimáárnrníího ho 
tumoru. tumoru. 
StandardnStandardníí llééččba zahrnuje ba zahrnuje vincristinvincristin, , doxorubicindoxorubicin a a 
cyclophosphamidcyclophosphamid alternativnalternativněě ss ifosfamidemifosfamidem a a 
etoposidemetoposidem a vhodnou podpa vhodnou podpůůrnou lrnou lééččbou tohoto bou tohoto 
myelotoxickmyelotoxickééhoho rerežžimu. imu. 
(K(Kombinace ombinace ifosfamiduifosfamidu

 
a a etoposiduetoposidu

 
ukukáázala aktivitu u zala aktivitu u 

EwingovaEwingova
 

sarkomu/PNET a velksarkomu/PNET a velkouou
 

randomizovanrandomizovanouou
 klinickklinickouou

 
studistudiíí

 
bylo bylo demonstrovdemonstrováánono, , žžee

 
efektefekt

 
byl zlepbyl zlepššen, en, 

kdykdyžž
 

kombinace kombinace ifosfamiduifosfamidu
 

a a etoposiduetoposidu
 

byla doplnbyla doplněěna na o o 
alternujalternujííccíí

 
rerežžimy simy s

 
vincristinemvincristinem, , doxorubicinemdoxorubicinem

 
a a 

cyclophosphamidemcyclophosphamidem)). . 



LLééččba pokraba pokraččovováánníí

Význam Význam doxorubicinudoxorubicinu byl demonstrovbyl demonstrováán vn v randomizovanrandomizovanéé
srovnsrovnáávacvacíí studii se zvystudii se zvyššujujííccíí se dse dáávkou vkou doxorubicinudoxorubicinu
bběěhem hem ččasných masných měěssííccůů,, vedoucvedoucíí ke zlepke zlepššeneníí eventevent--freefree
ppřřeežžíívváánníí. Tento n. Tento náález vedl klez vedl k ppřřerueruššeneníí poupoužžíívváánníí
ActinomycinuActinomycinu--D vD v meziskupinovmeziskupinovéémm protokolu. protokolu. 
aaktinoterapiektinoterapie se use užžíívváá pro pacienty, kde nelze poupro pacienty, kde nelze použžíít t 
chirurgický pchirurgický přříístup a pro pacienty sstup a pro pacienty s resekovaným resekovaným 
tumorem, tumorem, aleale ss pozitivnpozitivníí resekresekččnníí liniliniíí..
RadiaRadiaččnníí ddáávka mvka máá být pbýt přřizpizpůůsobensobenaa vv zzáávislosti na vislosti na 
rozsahu residurozsahu residuáálnlníího onemocnho onemocněěnníí..
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