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Uvod

» velmi heterogenni skupina
« ,vzacné nadory“, puvodem z ovarialni tkané

 minimum kvalitnich dat, zadné RCT

* Nadory ze zarodec¢nych pruhti a stromatu (sex cord-stromal)

* Nadory ze zarode€nych bunék (germ cell)



Obecné charakteristiky

* benigni — maligni varianty

* mladsi pacientky

* Casna stadia

* unilateralni

* low-grade biologické chovani

* Castéji pozdni recidivy



Klinickd manifestace

* Nespecificka klinika
- bolesti — torze, hemoperitoneum, kompartment syndrom

- ascites

» Specificka klinika

- Meigsiv syndrom u fibrom(

- sklerozujici peritonitida u thékomu

- asociace s Peutz -Jeghers syndromem u Sertoliho tumor(
- anti-N-metyl-D-aspartat (NMDA) encefalitis u teratom

- dysgeneze gonad 46XY, syndrom testikuldrni feminizace u dysgerminom?



Hormonalni a enzymaticka produkce

- pubertas precox

- hyperplazie endometria — endometroidni adenoca
- virilizace

- hypertenze

- pseudogravidita



Nadory ze zarode¢nych pruhu a stromatu

* incidence 0,2/100 000 (SEER 1992 — 1999)
« (Castéji u Cernosek (0,44 vs. 0,18)

* 10 % ovarialnich tumort

« prumérny vék 50 let (vs. 61 let u epitelovych)

*  57% pfipadl omezeno na ovarium



Klasifikace WHO 2014

o Cisté stromalni tumory

- fibrom, thekom, Leydiglv

o Cisté sex cord tumory

- granuldzovy, Sertoliho

* SmisSené sex cord-stromalni tumory

- Sertoliho-Leydiglv



Granuldzové nadory

95% adultni forma — medidn 52 let

5% juvenilni forma — median 11 let

* rizikové F — ¢ernosky, obézni, RA ca prsu/ovaria

e protektivni F — kuractvi, hormonalni antikoncepce, parita
* objemné jednostranné tumory, median 12 cm

* hormonalni sekrece u 55-70% — estrogeny +/- progesteron

e 25-50% endometridlni hyperplazie, 5-10% adenoca endometrii IA, G1



AFP hCG LDH E2 Inhibin Testost Andro DHEA AMH
Sex cord-stromalni tumory
Thecoma- 3 3 3 3 _ _ _ _ 3
fibroma
Granulosa
- - - + + - -
cell - + - +
Sertoli- + B _ + + + + + -

Leydig




Management

e chirurgicky staging
* ne cystektomie, ne biopsie

e problém peroperacniho vysetfeni (zdména benigni x maligni, endometroidni
adenokarcinom)

e hysterektomie s bilateralni adnexektomii a lavazi
* ne lymfadenektomie
* moznost fertilu Setfici |[éCby

e biopsie endometria



Adjuvantni terapie

stadium la bez adjuvance
e stadialb, Ic —individualné

e stadia Il = IV - adjuvantni chemoterapie 3-4x BEP vs. 6x PTX/CBCDA ... GOG
264 (2024)

e Sertoli-Leydig - G3 = 60% riziko recidivy, - heterologni slozka = 20% riziko
recidivy



Lécba recidiv

preference chirurgie u resekabilnich |ézi

hormondlni terapie recidiv, R1/2 — aGNRH, inhibitory aromatazy, tamoxifen

2. linie chemoterapie u recidiv — stejna pravidla jako u C56

GOG 251 — Bevacizumab u recidiv; respose rate 16,7%, stabilizace 78%



Nadory ze zarodecnych bunék

incidence 0,34 - 0,41/100 000 (SEER 1992 — 1999)

15% ovarialnich nadoru

5% ovarialnich malignit

70% u Zzen meazi 10. a 30. rokem véku



Klasifikace

e teratomy — zralé, nezralé, vysoce specializované a maligni diky komponenté
e vyolk-sac tumory

e dysgerminomy

* smisené

e vzacné — polyembryom, negestacni choriokarcinom, embryonalni karcinom

 SEER databdze (1973 — 2002)

N = 1262 malignich nadorl ze zarodecnych bunék

teratomy 38,5%; dysgerminomy 32,8%; yolk sac 14,5%; ostatni 14,2%



Specifické znaky

e rychly rist

e unilateralni (bilaterdlni v 10 - 12%)

e objemné - median 16 cm

e maligni varianty Castéji u hispanského, asijského a oceanského etnika

e (Casta produkce hCG a AFP a LDH



AFP hCG LDH E2 Inhibin | Testost | Andro DHEA AMH
Germ cell tumors

Dysgerminom - * -+ + - - — — -
Embryondlni ca + -+ + + — — — — —
Nezraly teratom + - + + - - - + -
Choriokarcinom — -+ + - — — — — _
Yolk sac tumor -+ - -+ - — — — — —
Gonadoblastom — — — + + + + + —
Polyembryonalni tu + — - - — — — _
SmiSeny germ cell + + + — — — — — —




Management

e stejny chirurgicky pristup jako u tubo-ovaridlnich karcinom
e vétSina stadium | s moznosti zachovani fertility

e udospélych - stagingovy vykon véetné lymfadenektomie

- riziko LN+ ... dysgerminom 28%, smiseny tumor 16%, nezraly teratom 8%



Management
e dysgerminomy X non-dysgerminomy
e non-dysgerminomy - u pokrocilych stadii cytoredukce s cilem RO

* 80% dysgerminoml ma dlouhodobou remisi po cDDP-chemoterapii bez
ohledu na pooperacni reziduum



Adjuvantni lécba

e BEP u vetSiny pacientek
e 3 cykly u prognosticky priznivejSich variant

e 4 cykly u prognosticky nepriznivych variant

e bez adjuvance
- stadia IA a IB dysgerminom

- stadium IA, G1 nezralého teratomu

e |écCba recidiv

- cytoredukce + chemoterapie zalozena na Pt (TIP u Yolk Sac tumort)



Zaver

e vzacné nadory s minimem kvalitnich védeckych dat
e specificka klinika a produkce TU markerd

e zakladem managementu chirurgicky staging

e obvykle moznost fertilitu Setrici |éCby

e adjuvantnilécba — 3-4x BEP, zejména u nador( ze zdrodecnych bunék
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