KAZUISTIKY

pouze u pacientl postpubertdlniho véku
(v rozmezi 15-68 let). Nej¢astéjsi somatickou sloz-
kou jsou sarkomy, z nichz vice neZ polovina jsou
rhabdomyosarkomy a leiomyosarkomy, méné Casto
angiosarkomy, liposarkomy, chondrosarkomy. Dal-
simi slozkami byvaji adenokarcinomy, hematopoe-
tické malignity (leukemie) a primitivni neuroekto-
dermalni tumory (PNET) (3, 4).

Somaticka malignita mize vykazovat rlizné
genetické transformace. Vétsinou je to zisk kratkého
raménka chromozomu 12 ve formé isochromozo-
mu (i12p), coz ukazuje na jejich spole¢ny plvod
z germindlnich tumor(. Nékteré obsahuji chromo-
zomalni abnormality, které jsou charakteristické
pro dany typ malignity (sarkomy, karcinomy, leu-
kemie...), stejné jako se objevuiji v jinych tkanich.
Dvé tetiny somatickych malignit vykazuji stejné
vzorce ztraty heterozygozity (LOH) jako teratomy,
ze kterych vznikly (3, 5).

Zkudenosti s timto typem malignity je stale
malo a vychdzeji z nizkého poctu pfipadl zejména
z velkoobjemovych onkologickych center. Vse-
obecné Ize fici, ze somaticky typ malignity zna-
mena vyrazné horsi progndzu, kdyz je pfitomen
v metastaze germinalniho tumoru, ale nemusi
tomu tak byt v pfipadé, kdy se nachazi pouze
v primdrnim tumoru. Pacienti s chorobou ve sta-
diu | maji pfiznivou progndzu, zatimco pacienti
s metastatickym postizenim vykazujf nepfiznivé
onkologické vysledky navzdory agresivni operacni
a systémové [é¢bé. Nejvétsi soubor pfipadd z India-
na University zahrnoval 121 pacientd diagnostiko-
vanych mezi lety 1979-2011. Priblizné 75 % pacien-
td bylo diagnostikovano s chorobou ve stadiu l1-lll
a celkové 5leté preZiti bylo 64 % (median sledo-
vani 71 meésicl). Prediktory horsiho preZiti jsou
high-grade tumory, histologicky typ obsahuijici
sarkomatoidni tumor ze Zloutkového vacku, opako-
vané retroperitonedini lymfadenektomie a diagno-
za somatické maligni transformace az pfi relapsu
onemocnéni.

Lécba teratomu se somatickou malignitou spo-
¢iva zejména v operacnim odstranéni viech lozi-
sek. Pacienti jsou Casto diagnostikovani s lokalné
pokrocilym onemocnénim postihujicim okolni
organy a velké cévy, coz vyZaduje rozsahlé re-
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sekéni a rekonstrukenf vykony. Kompletni resekce
s negativnimi okraji je nejdlleZitéjsi pro dosazeni
dlouhodobé remise. Pacienti s kompletni resekci
méli signifikantné lepsi onkologické vysledky ve
srovnani s témi, ktefi méli pozitivni resekéni okraj.

Standardnf systémova terapie ve formeé chemo-
terapie na bazi cisplatiny nebyva Ucinna z dlvodu
chemorezistence somatické slozky tumoru a ¢asto
dochdzi k selhanf této lé¢by. Chemoterapie cilena
na somatickou slozku se zda jako efektivnéjsi vari-
anta. U vétsiny sledovanych pacientl byla zazna-
menana parcialni regrese onemocnéni a u malého
procenta dokonce kompletni remise. Léc¢ba by
tedy méla spocivat v operacni terapii s kompletni
resekci vsech lozisek v kombinaci s chemoterapif
zaméfenou na somatickou slozku tumoru (5, 6, 7).

SARKOMY

Teratomy se sarkomovou slozkou jsou nejcastéji
se objevujici histologie. Ve vzacnych pfipadech
se sarkomatoidni transformace objevuje i bez te-
ratomoveé slozky. Mohou se vyvinout v primarnim
testikuldrnim tumoru, v metastatickém lozisku
nebo v obou lokalizacich. Ve vétsiné pfipadud se
diagnostikuji do dvou let od inicidInf terapie ger-
minalniho tumoru. Pokud jsou lokalizované pouze
ve varleti, maji pfiznivou progndzu srovnatelnou
s jinymi germindlnimi tumory. Sarkomy byvaji re-
zistentni na konvencni cisplatinovou chemotera-
pii a preferuje se chemoterapie doxorubicinem.
Sarkomy jsou radiorezistentni a radioterapie se
vyuziva pouze pro paliativni ucely.

PRIMITIVNI
NEUROEKTODERMALNI TUMORY
(PNET)

Primitivni neuroektodermalni tumory se rozdélu-
ji na periferni a centralini. Periferni typy obsahujf
translokace na chromozomu 22. Centralni typy
napadaji centralni nervovy systém hlavné u pe-
diatrickych pacientl a nevykazuji zmény na chro-



