Bp3 ocHoBa Ha unen 27 craB (1) on 3akoHOT 3a 3mpaBcTBeHaTa 3amTuTa (,,CayKOeH
BecHHK Ha PemyOmuka Makenonuja™ 6poj 43/12, 145/12, 87/13, 164/13, 39/14 u 43/14),
MUHHCTEPOT 32 3[IpaBCTBO JOHECE

YOATCTBO

3A IIPAKTUKYBAIBE HA MEJIULIMHA 3ACHOBAHA HA JTOKA3HU ITPU
JANJATHO3A, TPETMAH U CJIEAEIBE KAJ MEKOTKUBHU CAPKOMU "
IF'ACTPOUHTECTHHAJIEH CTPOMAJIEH TYMOP (I'HCT)

Yien 1
Co oBa ymaTcTBO ce€ YTBpAYyBa HAUMHOT HA JUjarHo3a, TPeTMaH U CIEACHE Kaj
MEKOTKHBHH CAPKOMH U TaCTPOMHTECTUHAJICH CTPOMAJICH TyMOp.

Yuen 2
Haunnor ©Ha aujarHo3a, TpeTMaH U CJIeNEHEe Ka] MEKOTKUBHH CapKOMHU H
TraCTPOMHTECTUHAJIEH CTPOMAJICH TyMOp € JajJieH BO MPUJIOT, KOj € COCTaBEeH JieJ Ha OBa
YIaTCTBO.

Yuen 3

3apaBCTBEHUTE PAOOTHUIIM M 3PABCTBEHUTE COPAOOTHHUIIM ja BPIIAT 3ApaBCTBEHATA
JIEJHOCT Ha JIMjarHo3a, TPETMaH M cJe/lehe Kaj MEKOTKMBHU CapKOMH U TaCTPOMHTECTHHAICH
CTpOMAJIEH TYMOD, IO MPaBUJIO COTJIACHO OBa yMaTCTBO.

[To uckmyuyok o craB 1 Ha OBOj 4YieH, BO MOEAMHEYHHM CIy4daW IO OLIEHKAa Ha
JOKTOPOT, MOXE Ja ce€ OTCTalu OJ OApeAOUTe Ha OBa yHmaTCTBO, CO COOJIBETHO MHCMEHO
o0pa3ioxeHne 3a MPUUNHUTE U NOoTpedarTa 3a OTCTAMyBamkEe U CO MPOIICHKA 32 HATAMOIIIHUOT
TEeK Ha JAMjarHO3aTa, TPETMAHOT W CJIENEHETO, MPH INTO OJf CTpaHa Ha JOKTOPOT Toa
COOJIBETHO C€ IOKyMEHTHpa BO MUCMeHa ¢popMa BO METUIIMTHCKOTO JOCUE HA MAIlUEHTOT.

Yiien 4
OBa ynaTcTBO BJIETYBa BO CHJIa HAPEIHUOT JCH O] ICHOT HAa HETOBOTO JIOHECYBAME.
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OmpeayBame Ha CTaANyM Ha 00JecTa U IPOLIEHKA HA PU3HUKOT
Tperman

Creneme

Pedepenum

NHIOUAEHLOA

WMHnumeniata Ha MEKOTKUBHH capkoMu Bo EBpoma e 4-5/100000 romumHo. TMICT ce petkm
TyMOpH co uHiuAeHna 1.5/100000 roauriHo.

JAUJATHO3A

[Torpeben e MyATHAMCIUILIMHAPEH IPUCTAll KOj BKIY4YyBa PaguoJIor, XUPYypr, narojor. ['naBexn
nujarnoctudky npuctan ¢ MRI (marnetHa peszonanna) u CT (koMijyTepusupana ToMorpaduja)
Kaj peTponepuToHeanHu capkomu. CieneH 4ekop € eKcUu3uoHa Ouoricuja 3a cynepHUIUeNTHu
TYMOpPH TIOMaNyd OX S1M wiu MynatumHA "core" Owmoncum. "Frozen section” TexHUKa U
acmupanuoHa OWOIICHja He ce MpemopadyBa. XHCTOJIONIKATa AWjarHo3a Tpeba aa Ouae cropen
World Health Organisation (WHO) knacudukanuja 2002. CTeneHOT Ha MaJMTHHUTET Tpeba naa
Oune HaBeneH, OMIEjKH MMa MPOrHOCTUYKA BPEJHOCT, KOTa € MOKHO U MHUTOTCKUOT MHAEKC. HcTo
Taka, TyMOpCKara JIOKaJu3aluja, TOJIEMHHAa W JUlabMHA M ONUC Ha TYMOPCKUTE MAaprUHU
(IpolieHKa Ha CTaTyCOT Ha MaprHHHUTE BO OJHOC HAa OKOJIHOTO TKHMBO) Tpeba Ja ce HaBEICHH.
Xuctonaronomkara (XII) naujarHo3a BKIIydyBa MOpQONOTHja, HMYHOXHCTOXEMHja U
MOJIeKyJIapHa MaTojJoruja, ocoOEHO akKo JAMjarHo3ara HE € CUrypHa. AKO € CIpOBEeAeH
MpeloTiepaTuBeH TPeTMaH, MaToJIOroT Mopa Ja Jajie MPOIeHKa Ha XUCTOJOMIKHOT OJTOBOp Ha
TyMOPOT.

lacrpountectunanuu ctpomanuu tymopu (I'MCT) - XI1 qujarnosa ce 3acHOBa Ha MOPQOIOTHja U
nmyHoxucroxemuja- CD117 (mporemn enkomumpaH on KIT ren) w/mmu DOG1 (mportenn
HEe3aBHCEH OJf MyTamuoHHOT crtaryc). 5% ce CDI117 nHeratmBHH. MHTOTCKHOT HHIEKC €
MPOTHOCTHYKHU (akTop. Myrannonnte ananusu BkiayayBaatr KIT u PDGFR renu, ja morBpayBaar
IMjarHo3aTa, UMaaT NPEAUKTUBHA BPEIHOCT 3a CEH3UTHBHOCTA Ha MOJICKYJapHO TapreTupaHara
Tepamuja u ce CTaHIapaHa MpaKca 3a 0BOj THII HA TYMOPH.

Crnenmu9HA TUTIOBH HA CHTHOKJIETOYHH TOIMYECTH TYyMOpH (€KcTpa-KockeH Ewing sarcoma,
emOpuonanen rhabdomyosarcom) ce uAEHTHQHKYBAaaT €O WMYHOXHCTOXEMHCKH U CO
LHUTOTEHETCKU MCIINTYBakbha U Ce TPETHPAaT COOJBETHO.

OJPENYBAILE HA CTAIMYMU U ITPOLHEHKA HA PU3UKOT

®dusukaieH nperiea ¥ COOJABETHU paauorpa)CKu CIUTYBamba. 32 UCKIIydyBambe Ha 0eI0ApoOHH
MeTacTasu ce npenopauyBa KT Ha 6exute 1poOoBH Kaj orepaOUIHN TallUeHTH.

3a onmpenyBame Ha cragumymu criopen American Journal committee on Cancer (AJCC) 2002
CHCTEM Ha Kiacu(HKaluja, TYMOPCKaTa rojieMruHa ce KaTeropusupa kako mai tymop (<5 cm T1)
wmi tojeM (> 5 cm. T2). Ce momonHyBa co mH(popMaryjara 3a jJokaim3amnjata (mopmeH Ta




i 11abok TO) U XMCTOJIOMIKHOT CTaJuyM, KOPUCTESJKU KOj OWIIO OJ CHCTEMHUTE 3a rpajaluja
(G1-4/G1-3 nunu HU30K/BUCOK), KAKO U IPYTUTE MOTPEOHU MapaMeTpH Kako IITO € MOKaKaHO BO
Tabena 1.

TI'actpounTectuHaman crpomanau Tymopu (I'MCT) — mporrHocTudky (DakTOpH C€ MUTOTHUKH
WHJIEKC, TYMOpCKaTa TOJEMHHA M TyMOpcKara JioKaim3auuja (TacTpUYHUTE HMMaaT Mojo0pa
MPOTHO3a OJ TEHKOLPEBHUTEC W PEKTAIHH TyMOpH). XUPYPIIKHTE MapTUHH M TyMOpCKara
pynrypa ce pononHutenHu Qaxtopu. bunejku HajBeke pemaricu TM adeKTHpaaT UPHHUOT APOO U
neputoHeyMoT CT (koMmrjyTepu3upana Tomorpaduja) Ha aOJOMEHOT M Ha Majara Kapiuia ce
noTpeOHH 32 OJIpe/TyBame Ha CTaTUYMUTE U 3a CICACH:E.

Tab6eaa 1. AJCC TNM cucrem Ha knacudukanmja (7)

Craany IIpumapen .

” TyMop JlumdHnu jaznu JAucranTHN MC I'panyc
1A Tla/b NO/x MO G1-2
1B T2a/b NO/x MO G1-2
ITA Tla/b NO/x MO G3-4
1IB T2a NO/x MO G3-4
I Cexoe T N1 MO Cexoe G
v Cekoe T Cekoe N M1 Cekoe G

TPETMAH

JIeKyBa}Le Ha JIOKAJIM3upaHa oosect

XUpypIIKH TpeTMaH CO IIMpPOKa ekcuusuja W HeraTuBHW Mapruad — (RO), mro 3Haunm
OTCTpaHyBambe€ Ha TYMOPOT CO J€l OJf HOPMaJHO TKHBO OKoily Hero. Toa 3aBucu U of
MPUCYCTBOTO HA aHATOMCKH 0apHepH, KaKo MyCKYJIHU (aciyu, TIEPHOCT U CTHHEYPUYM.
OnepaTHBHUOT TPETMaH € CIe/IeH co paanoTepanuja kaj tymopu G2/G3, mmaboku moBeke o1 SuM
(IV, B), pamnoTeparnuja ce mMpuMeHYyBa Bo cenektupanu ciaydan G1/G3 cynepdunmensu Tymopu
morosiemMd o 5 M u Gl mnaboku Tymopu nomamu ox Sum (I, B). Pammorepanmja He ce
NpUMEHyBa BO ClIy4aj Ha BHCTHHCKAa KOMIIAPTMaHT peceKldja Ha TYMOpOT, BKIYYEH BO Hea
(IV,B). Paguotepamnuja ce cipoBenyBa co HajaoOpa noctanHa Texauka, 50-60I'y, ¢ppakuuja 1.8 —
2 I'y, co ommmoHaneH Oyct mo 661y, BO 3aBHCHOCT OJ Ipe3eHTaIjaTa Ha TyMOPOT M OJ
KBaJIUTETOT HA ONEPATHBHUOT TPETMaH.

AnjyBaHTHa XeMOTEepanuja HE € CTaHAapACH TPETMaH, HO MOXKE Ja IO OIUIOXKHU JIOKAIHOTO H
TUCTAaHTHO MeTacTaszupame Kaj marueHTH co Bucok pmuk (I11,C). Xemorepanuja He ce KOPUCTH
Kaj XMCTOJIOIIKY THIIOBH KOH CE€ PE3UCTEHTHH.

Peomnepanuja Bo pedepeHTHH HEeHTpU BO ciaydaj Ha R1/R2 mo3uTHBHU MapruHu eKCUH3Hja, CO
CBEHTYyaJIHa NpeolepaTvBHa Tepaluja ako aAeKBaTHU MAaprMHU HE MOXeE /Ja C€ IIOCTUTHAT WU
XHpyprujara e MyTuinanTHa. Paguorepanujara ja cienu Mapriuaaiaata R1/R2 excimsuja.

Kaj HepecekTHOWIHM TyMOpH MOXXHOCTH ce XeMmoTepanuja w/wan pamuorepanuja (IILA), ako
TyMOPOT € OrpaHHYEH Ha €KCTPEMHUTET M30JHMpaHa XUIEpPTEpMUYHA Hepdy3Hja Ha eKCTPEMUTET
co melphalan wmm tu necrosis factor alfa (III,A) win pernoHaiHa XUNepTepMHUja, KOMOMHIpPaHA
co xemotepanuja (I,B).

MertacTa3u BO pernoHaJIHU JTUMQHHU ja3nu Tpeda Aa ce pa3sMKyBaaT O MEKOTKMBHU METacTa3u
KOW TH BKJIydyBaar auMbHUTE jazinu. Ce MpUMEHyBa XUPYPIIKHA TPETMaH CO IMUPOKA SKCITU3Hja,
CJICJICHO CO aJIjyBaHTHA paJroTeparija u ajjyBaHTHA XeMOTepanuja 3a CEH3UTUBHU XUCTOJIONIKU
tunosu (IV,B). Xemorepanuja ce 1aBa kako npeonepatuBeH TpetMan 6apem aeaymHo (111,B).
l'actpountectunanen crpomainen tymop (I'MCT) — cranmapaeH TpeTMaH € KOMIUIETHA LIMPOKa
excim3uja co RO pecekmoHn MapriuHu 0e3 JuceKlrja Ha KIMHUYKYA HeraTWBHU JTUMQHU jas3iu.
AnjyBanteH TperMad co Imatinib (400Mr pgHEBHO) 32 3 TOAMHH € acolHMPaHO CO MOTrOJEeM
cio0oaeH uHTepBai 6e3 00JIeCT 1 BKYITHO NPEXUBYBamkE, yTBPACHO BO PAaHIOMU3UPAHU CTYIMH,
criopesieHo co | ronuHa angjyBaHTEH TpeTMaH kaj manueHTn co Bucok pm3uk (I,A). I[Toronema mo3za
( 800mr nHeBHO ) ce naBa kora uMma er3oH 9 KIT myTtanuja kaj HarpegHat IUCT WIK IyPH U KaKo
aJIjyBaHTHA 32 OBOj TEHOTHII.



JlekyBame Ha MeTACTATCKA 00J1ecT

e MeraxpoHa pEeCeKTHOWMIIHA ITyJIMOHAlTHA OoJjiecT 0e3 eKCTpaIyJIMOHaimHa MaHuecranuja ce
onepupa (IV,B) co nperxonno Hampasena abnomunanHa CT, cken Ha ckenetoT wiu PET 3a na ce
yTBpAU AeKa ce paboTu 3a U30JIMpaHa MyJIMOHaJIHA OOJIecT. XeMoTepanyrja MoXKe Ja ce 1aae Kako
ONIIMja VI Ce JaBa MPEONEePaTUBHO 3a JIa CE MPOIIEHH OATOBOPOT M J]a C€ MOAYJIMpa TPETMAHOT.
AKO TyJIIMOHAJIIHUTE METacTa3d C€ CHHXPOHH, BO OTCYCTBO Ha EKCTpamyJMOHaiHa OojecT
cranmapaeH npucran e xemorepanuja (III,B). Exctpamynmonanna matactaTcka OomecT ce
Tperupa co xemorepanuja (LLA).

e CranmapnHata xeMmoTepandja ce 0Oasmpa Ha aHTpanuMKIMHU Kako mpBa aumHHja (I,A). Hema
(dbopmarHa TOTBpAa JeKa MYJTHAreHC XeMmMoTepanujaTa € CyleprHopHa Haja XeMoTepamujata co
doxorubicin BO cMHCON Ha BKYNHO TNpexuByBame. Cenak, MyJTHAreHT XeMOTepanuja co
COO/IBETHA 71032 aHTpauukiIuHu u ifosfamid co ypomporekTop uromitexan e TpeTMaH Ha H300p.
Kaj aarmocapkomu taxani ce anrepHaruBHa ommuja (I11,B). Dacarbazin, doxorubicin e omuja 3a
npBa JIMHUja XeMmoTepamuja Kaj JieoMuocapkoMm. Imatinib e cranpmapana Tepammja 3a
nepMatopuOpocapKkoM ako HeMa MOMKHOCT 32 HEMYTHJIAHTEH XUPYPLUIKH TpPETMaH WIN
MmeracraTrcka 0oecT.

e [lo HeycnexoT CO aHTPALMKIMHYU MM HEMOKHOCT J1a C€ HCKOPHCTAT THE, MOXKaT Ja ce PHMEHAaT
clenHuBe KpuTepuyMH — ifosfamid ako mpeTxomHO HE € KOPUCTEH WIIM BUCOKH 103H 14Tp /M? ako
e Beke npeTxoaHo aaneH. Trabectidine Bropa iaunuja (I11,B) 3a HanpeaHaTn NpeTXoAHO TpeTUPaHU
TYMOpPH C€ HMOKaXasl e(eKTHBEH, 0COOCHO Kaj JICOMHOCAPKOMHU H JIMIIOCAPKOMH (HEZOCTaIleH BO
3emjata). Gemcitabin/docetaxel kako BTopa nuHHja xemotepamnuja (1I,C), gemcitabin/dacarbazin
KaKo BTOpa JIMHHja XeMoTepanuja kaj teomuocapkom (I1,B) nnm camo gemcitabin.

e PaHjoMH3UpaHU Tpajanu MoKaxaiae OecHepUT BO Ci000IEH MHTEpBaJ 0€3 mporpecuja OKoiay 3
Mecelu 3a pazopanib AajgeH Kaj NPETXOJHO TPETHPaHM MALMEHTH, OCBEH JUIIOCAPKOM aKo €
komeprjaaHo gocramneH (I,B) m mpoceuno tpu memenu 3a ridaforolimus (I,C) (memocramuau BO

3emMjara).
e 3a CeNeKTHPaHH XHMCTOJOIIKM THUIIOBM HMMa TOAATOK 3a AKTHBHOCT HAa HEKOJKY MOJIEKYJIApPHO
TapreTHpaHd arceHCH BpP3 OCHOBAa Ha KOH3WCTEHTHH MPEKIMHHYKKA moxaronn — mTOR

WHXHOUTOPH, sunitinib/cediranib.

e PanuoTepanuja ce KOPUCTH KaKO MATHjaTHBEH TPETMaH.

e T'eHepasHO, HAMPEIHATH MPETXOJHO TPETUPAHU MAIMCHTH C€ KAHIUIATH 33 KIIMHUYKY TPajasiu.

e JloOpa cymopTMBHA Tepamuja € OMIHMja 3a MPETXOJHO TPETHPAHW MAIMEHTH CO HampeaHaTa
OostecT.

e TacrpounrectuHanen crpomaien tymop (I'MCT) — kaj jokanHO HampemHaTa WHOIEpaOHIIHA
Oonect u Meractarcka OosecT imatinib e crannapaen Tperman (I111,A). Jlozata e 400mMr/m? THEBHO
(I, A). IarmmenTu co er3on 9 KIT myramnuja uMaaTt mooar ci1o00eH HHTEpBal O6e3 mporpecuja co
roBrcoka mo3a ox 800mr/m? maeHO (III, A). TpeTMaHOT ce TTPOIOKyBa HEOTPAaHUICHO, ONIEjKH
MPEKUHOT € CJICACH cO Op3a mporpecuja, Iypy M ako Jiesujara Ouina xupypiuku excrpaupana (11,
B).

CJIEJEBE

e Hema momarormm 3a omnTtuManmHO ciexeme. llamumentn xupyprmku Tperupanu, G2//G3  ce
KOHTpOJUpaar cekou 3-4 Mecenu npBUTE 2-3 TOAWHH, IOTOA JIBAa MATH TOJUIIHO JO 5 TOIUHU H
MOTOAa €THAII TOIUIIHO, fojeka G1 ce cnenaT 3a mokaneH penarnc cekou 4-6mecenu, prr. wiau KT
BO MOAOJTU BPEMEHCKM UHTepBanu npsure 3-Sroaunu. MPU 3a noxnaen penanc m KT 3a
MEeTacTa3W OBO3MOJKYyBaaT TOpaHO OTKpHWBame, HO Tpeba Ja ce 3eMe MpeaBHA M KIMHHYKATa
MpolleHKa Ha TpUMapHara JOKalu3aldja ¥ PEJOBHM PIT KoHTposd. [lamuweHtu co
racTPOMHTECTHHAJICH CTPOMAJIEH TyYMOpP €O BHCOK PH3HK Ce cliefat cekou 3-6 mecenn co MPU
i KT 3 roguam 3a BpeMe Ha ajjyBaHTHaTa Tepalirja, o MPEKHHOT CEKOU 3 MECelH 2 TOIMHH,
ceKkou 6 Meceru S5 TOAWHU U TOAWIIHO CISAHUTE 5 TOAWHU.3a MalUeHTH CO HU30K pu3uk MPU
w KT cexon 6-12 Mecenn 5 roguHu.
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