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IZVLECEK

Zauspeh zdravljenja bolnikov s sarkomi je odloc¢ilnega pomena
prvo zdravljenje, zato naj tumor ostane nedotaknjen. Kljucna je
napotitev bolnikov v referen¢ni center za sarkome, v katerem naj
potekata diagnostika in zdravljenje. Prvo operacijo naj opravi
sarkomski kirurg v referen¢nem centru. Onkoloski institut
Ljubljana edini izpolnjuje pogoje za referenc¢ni center za sarkome
mehkih tkiv v Sloveniji. Ortopedska klinika Ljubljana je ob
sodelovanju z Onkoloskim institutom Ljubljana referenc¢ni center
za zdravljenje bolnikov s sarkomi kosti. Ob odsotni diagnozi
rakave bolezni so za sarkom mehkih tkiv na trupu in udih sumljivi
tumorji, ki hitro rastejo in/ali bolijo, vsi tumorji pod fascijo, ne
glede na velikost, in povrhnji tumorji, vecji od 5 ¢cm, v retrope-
ritoneju pa tumoriji, ki vsebujejo mascéobo. Bolniki s tumorjem,
sumljivim za sarkom mehkih tkiv oziroma potrjenim sarkomom,
bodo imeli najboljse moznosti, ¢e bodo napoteni na Onkoloski
institut v Ljubljano. Pri radiolosko ugotovljeni leziji, sumljivi za
primaren maligen tumor kosti, pa, ¢e bodo napoteni na Ortoped-
sko kliniko v Ljubljano.

Kljuéne besede: sarkom, multidisciplinarni tim, referenéni
center, zdravljenje

ABSTRACT

First treatment is crucial in the management of sarcoma patients,
therefore it is essential to refer these patients to sarcoma centre.
Diagnostic procedures and treatment have to proceed in sarcoma
centre. First resection of the tumor has to be performed by a
sarcoma surgeon. Institute of Oncology Ljubljana is the only
referral centre for soft tissue sarcoma patients and Department of
Orthopaedic surgery of the Ljubljana University Medical Centre is
the only referral centre for bone sarcoma patients in Slovenia. In the
absence of a diagnosis of malignant disease, rapidly growing and/
or painfull tumors, all tumors deep to fascia and superficial tumors
larger than 5 cm are suspicious for soft tissue sarcoma of the trunk
and limbs; in retroperitoneum, tumors containing fat are suspicious

for sarcoma. Patients with the tumor suspicious for soft tissue

sarcoma or proven sarcoma schould be referred to the Institute

of Oncology Ljubljana. Patients with the radiologic bone laesion
suspicious for bone sarcoma schould be referred to the Department
of Orthopaedic surgery of the Ljubljana University Medical Centre.

Key words: sarcoma, multidisciplinary team, referral centre,
treatment

uvoD

Sarkomi sodijo med redke rake. Delimo jih na sarkome mehkih tkiv
(SMT) in sarkome kosti. So heterogena skupina; poznamo vec kot
80 histoloskih podtipov (1, 2). Nekateri rastejo pocasi in so lokalno
agresivni, drugi rastejo hitro in kmalu zasevajo. Groba inciden¢na
stopnja za leto 2014 je v Sloveniji za SM'T znasala 4,8/100.000
prebivalcev, za sarkome kosti pa 0,5/100.000 prebivalcev. V tem
letu je bilo v Sloveniji registriranih 98 novih primerov (3), kar je
najvec do zdaj. Pojavljajo se kjer koli v telesu. Priblizno polovica jih
zraste na spodnjih udih, tretjina pa v retroperitoneju, medenici in v
trebuhu. Temeljno zdravljenje je kirursko.

KLINIENA POT

Klini¢na slika je neznacilna. Tumorji mehkih tkiv se kazejo z
rastoco bulo in nespecifi¢nimi tezavami. Globoki (npr. retrope-
ritonealni) so véasih odkriti nakljuc¢no. Klini¢no razlikovanje

med benignimi in malignimi tumorji mehkih tkiv je nezanesljivo.
Razmerje v pogostosti med

njimi je vsaj 100 : 1 v prid benignih. Tumorji kosti se najpogosteje
kazejo z bolecino, oteklino, s patoloskim zlomom, z motnjo
gibljivosti ali nevroloskimi izpadi (4).

Tumorji na trupu in udih so ob odsotni diagnozi druge rakave
bolezni sumljivi za SMT (Slika 1), ¢e je izpolnjen vsaj en pogoj (4):
1. vsitumorji, ki hitro rastejo in/ali bolijo;

2. povrhnji tumorji (nad fascijo), vecji od 5 cm;

3. vsigloboki tumorji (pod fascijo), ne glede na velikost.
Priporocena je aspiracijska biopsija tumorja s tanko iglo (ABTI), od
slikovnih preiskav pa ultrazvok (4). Odvisno od velikosti in lokalizacije

tumorja pride v postev tudi magnetna resonanca. Druge preiskave
(npr. biopsijo z debelo iglo) opravimo v referen¢nem centru.
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Slika 1: Diagnosti€ni algoritem tumorjev mehkih tkiv udov in trupa.

Tumor v mehkih tkivih na udih in trupu

Sarkom, potrjen z ABTI Neoplazma, drugo

Sumljivo za

- Sarkom, malo verjeten
sarkom, ¢e... ’ )

(vsaj en Kriterij)

Povrhen + pod 5 cm +

Hitro rastoc .
nesumljiv za mig

Globok, neodvisno
od velikosti

Povrhen + nad 5cm Ekscizija

Napotitev na OIL
Obravnava primezenhimskem timu

Sarkom Bng, drug mig

ABTI - aspiracijska biopsija s tanko iglo, UZ - ultrazvok, MR - magnetna resonanca, bng - benigno, mlg - malign, OIL - Onkolos$ki inStitut Ljubljana.
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Tumorji v retroperitoneju pa so sumljivi za sarkom (Slika 2) (5):
1. ¢eimajo mascoben del;
2. obsolidnem tumorju, ¢e so tumorski markerji negativni.

Referencni center za sarkome mora izpolnjevati naslednje pogoje
(1, 2): imeti mora multidisciplinarni tim (MDT) za sarkome,
infrastrukturo za diagnostiko, zdravljenje in sledenje bolnikov
skladno s smernicami, obravnavo novih primerov tedensko

na multidisciplinarnem konziliju, obravnavo in zdravljenje
zadostnega stevila primerov letno, beleZenje in obc¢asno publi-
ciranje rezultatov zdravljenja, moznost sodelovanja v klini¢nih
raziskavah, moznost izobrazevanja in izpopolnjevanja ¢lanov
MDT napodrocju sarkomov in sodelovanja v onkoloskih
zdruzenjih (npr. EORTC - European Organisation for Research
and Treatment of Cancer, CTOS - Connective Tissue Oncology
Society, EMSOS - European Musculo Skeletal Oncology
Society, TARPSWG - Transatlantic Australasian Retroperito-

Slika 2: Diagnosticni algoritem retroperitonealnih tumorjev (po Messiou C, et al.(5)).

Tumor v retroperitoneju

Na CT prisotnost mascevja?

Nadledvicnica ali ledvica:
ML / AML

Napotitev na OIL
Dobrodif. ali dedif.
liposarkom
ali bng: hibernom...

Serumski
markeriji
negativni

Serumski markeriji pozitivni:
Germinalni tumor,
adenokarcinom,
feokromocitom

CT toraksa

Napotitev na OIL
Diferencialna diagnoza nemascobnega tumorja

Dedif.
liposarkom

Bezgavke:
Limfom, adenokarcinom,
melanom

Redki sarkomi:
RMS, epiteloidni...

lzvira iz vene:
Leiomiosarkom

Ostali sarkomi:
SFT, MPNST,
RMS...

Bng:
Svanom, nevrofibrom

ML - mielolipom, AML - angiomiolipom, bng - benigno, RMS - rabdomiosarkom, SFT - solitarni fibrozni tumor, MPNST - maligni tumor ovaojnic

perifernega Zivca, OIL — Onkolo$ki inStitut Ljubljana.
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neal Sarcoma Working Group ...). Edina bolnisnica v Sloveniji, ki
izpolnjuje te pogoje, je Onkoloski institut Ljubljana (OIL) (4).

Bolniki imajo najboljse moznosti za ozdravitev in ¢im boljso
kakovost zivljenja po zdravljenju, ¢e so ob sumu na sarkom

ali potrjenem sarkomu napoteni v obravnavo k MDT na OIL
(Slika 3). MDT za sarkome sestavljajo specialisti: radiolog,
patolog, onkoloski kirurg, internist onkolog in radioterapevt, vsi
usmerjeni v obravnavo bolnikov s sarkomi. Skladno s smerni-
cami pred prvim zdravljenjem dokumentacijo vsakega primera
obravnavamo na mezenhimskem konziliju. Dolo¢imo obseg
slikovnih preiskav za oceno lokalnega stanja in zamejitev bolezni
ter tip/vrsto biopsije z namenom pridobitve diagnoze. Zazelena

Slika 3: Napatitev na Onkoloski institut Ljubljana iz drugih bolni$nic.

je biopsija z debelo iglo, ki jo opravi radiolog na OIL, ¢clan MDT.
Patolog, prav tako ¢lan MDT, postavi diagnozo. Glede na tip
sarkoma in izvide slikovnih preiskav nato na konziliju naredimo
nacrt zdravljenja (4). Diagnostika in zdravljenje sta multidisci-
plinarna. Od prvega pregleda v referenc¢nem centru do zacetka
zdravljenja naj ne bi minilo vec kot Sest tednov (2).

Zaradi objektivnih razlogov za kirursko zdravljenje bolnikov s
sarkomi na nekaterih lokalizacijah na OIL nimamo moznosti.
To so tumorji v podrocju osrednjega zivéevja, ORL-podrocju in
v prsnem kosu. Kirurski del zdravljenja v teh primerih opravijo
ustrezni specialisti: nevrokirurg, maksilofacialni kirurg,
torakalni kirurg oziroma kardiokirurg.

Napotitev na OIL pri sumu na sarkom ali potrjenem sarkomu

Napotitev bolnika/dokumentacije

Triazna ambulanta
D pritlicje

0d ponedeljka do petka
08:30 - 15:00

Narocilo na prvi pregled
osebno, po elektronski
ali navadni posti.

TEL: 01-5879-163 (192)
FAX: 01-5879-188

triaza[@onko-i.si

Teoreticno moZen dogovor
zdravnik - zdravnik

Napotitev dokumentacije
(glej algoritem 1, 2)

Mezenhimski konzilij
Konzilijarna soba, D pritlicje

Cetrtek
10:30 - 13:30

1. Do srede narog€iti primer
na konzilij.

TEL. 01-5879-193 ali
osebno

2. eNapotnica za konzilij.
3. Citoloski/histoloski izvid
(vsaj kopija).

4. Naroénik primera na
konzilij piSe do srede na
PACSpodpora(@onko-i.si.

Navede podatke za uvoz slik
bolnice/ka preko radioloSkega
portala:
ime in priimek, datum rojstva,
vrsta in datum preiskave, ime
ustanove, kjer je bila preiskava
opravljena.

TEL. 01-5873-670

Ce na konziliju dokumentacijo
predstavi zdravnik, naj primer
pozna
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Bolniki so velikokrat napoteni v oskrbo h kirurgu plastiku ali pri
retroperitonealnih tumorjih k urologu. Ker gre za redko bolezen,
se nanjo ne pomisli, zato je nenac¢rtovana odstranitev sarkoma
opravljena zunaj referen¢nega centra ali drenazna ekscizija
tumorja sorazmerno pogosta. Mogoca zapleta tovrstnih posegov
sta okuzba rane in/ali pospesena rast tumorja, ki je po posegu
lahko ekzulceriran. Zaradi teh posegov se pove¢a moznost
lokalne ponovitve ali/in razsiritve bolezni, hkrati pa se mo¢no
zmanjsa bolnikova moznost ozdravitve. Zdravljenje je bistveno
tezje, kot ¢e bi tumor ostal nedotaknjen. Ponovna operacija,
opravljena v referen¢nem centru, je obseznejsa. Izjemoma se
zaradi slabo opravljene prve operacije odlo¢imo celo za ampu-
tacijo uda. Ob agresivni vrsti sarkoma je bolezen po neustrezni
prvi operaciji pogosto usodna, ne glede na to, kako pozneje
poteka zdravljenje v referen¢nem centru. Zadnje se kako velja
zaretroperitonealne sarkome. Na odlocitev o obsegu operacije
vplivata mesto bolezni in histoloski podtip sarkoma, kar je
dodaten razlog, da najbodo bolniki obravnavani v referencnem
centru in tam opravljena prva operacija. Dopolnilno zdravljenje z
obsevanjem in/ali s kemoterapijo ne nadomesti slabo opravljene
(prve) operacije.

Radiologi zunaj referen¢nega centra tovrstne tumorje videvajo
redko, zato jih pri slikovnih preiskavah pogosto ne prepoznajo.
Tudi patologi zunaj referencnega centra sarkome videvajo le
redko, kar povecuje moznost nepravilne histoloske diagnoze. Po-
sledi¢no pridejo bolniki na zdravljenje v referenéni center pozno
in v veliko primerih Ze po nepravilno opravljeni operaciji (6).

Izkusnje referencnega centra so eden klju¢nih dejavnikov,

ki vplivajo na prezivetje teh bolnikov. Pomembna sta stevilo
primerov, ki jih MDT obravnava letno, in stevilo operacij, ki jih
sarkomski kirurg opravi letno (2, 6). Po kazalnikih za kontrolo
kakovosti naj bi v referen¢nem centru za sarkome obravnavali
vsaj 100 primerov letno, vendar je stevilo odvisno od regije
oziroma drzave (2, 6) oziroma naj bi sarkomski MDT pokrival
populacijo vsaj 2-3 milijonov (7). Stotih novih primerov bolnikov
venem letu do zdaj v Sloveniji §e nismo imeli, zato je razumljivo
pri nas ta stevilka nizja. Sarkomski kirurg naj bi mesec¢no opravil
vsaj 3—-4 operacije zaradi sarkoma (1, 6). V timu za sarkome

na OIL imamo (le) dva sarkomska kirurga, ki letno opraviva
povprecno 55-60 operacij zaradi sarkomov, ve¢inoma kot tim.

ZAKLJUGEK

Bolnik s tumorjem, sumljivim za sarkom mehkih tkiv oziroma
potrjenim sarkomom, bo imel najbolj$e moznosti, ¢e bo napoten
na OIL, pri radiolosko ugotovljeni leziji, sumljivi za primarni
maligen tumor kosti, pa, ¢e bo napoten na Ortopedsko kliniko v
Ljubljano.
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