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Pierwotny naczyniakomiesak trzustki
Primary angiosarcoma of the pancreas

STRESZCZENIE

Naczyniakomigsak jest rzadkim typem migsaka, 0 wy-
sokim stopniu zto$liwosci i niekorzystnym przebiegu.
Znanymi czynnikami ryzyka sq radioterapia i diugotrwaty
obrzek limfatyczny. Wystepuje gtéwnie w skorze, sutku
i tkankach miekkich, w tym w mie$niach gtebokich kon-
czyn dolnych. Moze wystapi¢ rowniez w innych narza-
dach, na przyktad w watrobie, Sledzionie, nerkach, sercu,
kosciach czy trzustce. Stanowi okoto 0,1% wszystkich
ztosliwych zmian trzustki. Przedstawiony przypadek jest
szostym z kolei opisanym w literaturze naczyniakomig-
sakiem wystepujacym pierwotnie w trzustce. Dotyczy
pacjenta 39-letniego, ktory trafit do kliniki gastroente-

ABSTRACT

Angiosarcoma is a rare type of the highly malignant
sarcoma with poor outcome.

Radiotherapy and prolonged lymphoedema are known
to be the risk factors. It occurs predominantly in the
skin, breast and soft tissues, including deep muscles of
the lower limbs. It may also occur in other organs, i.e.
in the liver, spleen, kidneys, heart, bones or pancreas.
It constitutes c.a. 0,1% of all malignant lesions of the
pancreas. The case presented here is the sixth angiosar-
coma case described in the literature, occurring primarly
in the pancreas. It refers to the 39-year-old male patient
admitted to the Gastroenterology Clinic for the diagno-

WSTEP

Naczyniakomigsak (angiosarcoma) jest
rzadko wystepujacym nowotworem o wyso-
kim stopniu ztosliwosci. Stanowi mniej niz2%
wszystkich migsakow tkanek migkkich [1].
Przebieg kliniczny zalezy gtownie od loka-
lizacji nowotworu i obecno$ci przerzutow.
Znanymi czynnikami predysponujagcymi do

rologii w celu diagnostyki zottaczki. W ciagu 3 miesiecy
schudt 8 kg. Zgtaszat Swiad skory, biegunke i zazétcenie
skory, twardowek. W wykonanym ambulatoryjnie ba-
daniu USG jamy brzusznej opisano zmiang ognisko-
wa w gfowie trzustki o Srednicy 41 mm. Rozpoznanie
histopatologiczne naczyniakomigsaka wrzecionowatoko-
morkowego trzustki naciekajacego Sciang dwunastnicy,
tkanki okofodwunastnicze i okofotrzustkowe zostato po-
stawione po$miertnie. W diagnostyce wykorzystano mie-
dzy innymi naczyniowe markery immunohistochemiczne,
tj. CD31, CD4, czynnik VIII, D2-40.
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guz mezenchymalny, przewéd pokarmowy

stics of jaundice. Within 3 months he lost 8 kilograms of
weight. He declared skin itching, diarrhea, yellowish di-
scoloration of skin and sclera. The outpatient carried out
USG of the abdomen revealed focal lesion (41 mm dia-
meter) in the pancreas head. Histopathological diagnosis
of the pancreas fusocellular angiosarcoma infiltrating
the walls of duodenum, periduodenal and peripancreatic
tissues was made post mortem. Immunohistochemical
vascular markers CD31, CD4, Factor VIll-related antigen,
D2-40 were used in the diagnostic procedures.
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wystapienia tego mi¢saka sg radioterapia
i dlugotrwaty obrzek limfatyczny. Najczes-
ciej nowotwor wystepuje w skorze, sutku
i tkankach migkkich, w tym w migé$niach
glebokich konczyn dolnych. Moze wystapié
w innych narzadach, na przyktad w watro-
bie, $ledzionie, sercu, ko$ciach. Rokowanie
jest bardzo niepomyslne. Przezycie 5-letnie
wynosi okoto 50%. Przerzuty najcze¢sciej



wystepuja w ptucach, kosciach i watrobie.
Makroskopowo jest nieostro odgraniczonym
guzem, ze zmianami krwotocznymi i martwi-
czymi. Mikroskopowo komérki nowotworo-
we tworza gtdownie rozgateziajace si¢ naczy-
nia. Pola lite s3 zbudowane z wrzecionowa-
tych i epitelioidnych komorek o duzej atypii.
Ze wzgledu na dodatni odczyn podpolaniny
wyrdznia si¢ dwa podtypy angiosarcoma
(jeden CD31 plus, D2-40 minus oraz drugi
CD31 plus, D2-40 plus). W literaturze mozna
znalez¢ zaledwie pig¢ przypadkow pierwot-
nego naczyniakomie¢saka w trzustce [2].
Opisana zmiana zostata zdiagnozowana
u pacjenta posmiertnie.

OPIS PRZYPADKU

Pacjent 39-letni z cukrzyca typu I, nie-
doczynno$cig tarczycy, zostat przyjety do
kliniki gastroenterologii w celu diagnostyki
z6ttaczki. W wywiadzie od okoto miesigca
miat dolegliwos$ci bolowe jamy brzusznej,
o niewielkim nasileniu, zlokalizowane glow-
nie w okolicy $§rédbrzusza. Ponadto zgtaszat
swiad skory, luzne, jasne stolce (maksymal-
nie do 5/dobg), od kilku dni zazoétcenie skory
i twardowek. Schud! 8 kg w ciggu ostatnich
3 miesigcy. W wykonanym ambulatoryjnie
badaniu USG jamy brzusznej opisano zmia-
n¢ ogniskowa w gltowie trzustki z wtérnym
poszerzeniem drog zotciowych i1 przewodu
trzustkowego. W badaniach laboratoryj-
nych z odchylen stwierdzono: podwyzszenie
stezenia gamma-glutamylotranspeptydazy
(GGTP), fosfatazy alkalicznej (ALP), ami-
notransferazy asparaginowej (AST), amino-
transferazay alaninowej (ALT), bilirubiny
catkowitej i Ca 19-9 9 (121 U/ml), glukozy
(359,90 mg/dl), biatka C-reaktywnego (CRP)
(280,15 mg/1). Odnotowano réwniez spadek
hemoglobiny (13,1 g/dl). W badaniu RTG
klatki piersiowej nie stwierdzono odchylen.
Wykonano TK jamy brzusznej, w ktorej
opisano liczne, hipodensyjne, zlewajace
si¢ ogniska w watrobie oraz guz trzustki
o $rednicy 41 mm, nienaciekajacy okolicz-
nych naczyn, z naciekiem $ciany dwunast-
nicy. W trakcie endoskopowej cholangio-
pankreatografii wstecznej (ECPW) pobrano
wycinki z brodawki Vatera i zatozono protezg
drog z6tciowych. W pobranych wycinkach

Rycina 1. Naczyniakomiesak trzustki, barwienie hematok-
syling i eozyng

Rycina 2. Naczyniakomigsak trzustki, barwienie hematok-
syling i eozyng

nie stwierdzono komoérek nowotworu zto-
sliwego.

Po trzech godzinach hospitalizacji stan
pacjenta znacznie si¢ pogorszyt. Stwierdzono
zgon. Dwa dni pdzniej, na zyczenie lekarza
kierujacego, wykonano sekcje zwlok. W ba-
daniu po$miertnym stwierdzono: dyskretne
cechy obrzgku okotonaczyniowego mozgu,
przerost kardiomiocytow, fragmentacje wiokien
migsniowych serca, obrzgk, rozedme i prze-
krwienie bierne ptuc, pylice weglowa, zapale-
nie odoskrzelowe phuc, liczne ropnie watroby,
przekrwienie bierne $ledziony i nerek oraz guz
glowy trzustki srednicy 41 mm. W preparatach
zabarwionych hematoksyling i eozyng (ryc.1, 2)
postawiono rozpoznanie histopatologiczne na-
czyniakomigsaka wrzecionowatokomérkowego
trzustki, naciekajacego Sciang dwunastnicy,
tkanki okotodwunastnicze i okototrzustkowe.
W diagnostyce wykorzystano migdzy innymi
naczyniowe markery immunohistochemiczne,
tj. CD31 (ryc. 3), CD34 (ryc. 4), czynnik VIII

(ryc. 5), podoplaning (ryc. 6).
DYSKUSJA

Naczyniakomigsak (angiosarcoma) jest
bardzo rzadkim typem migsaka, stanowi
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Rycina 3. Naczyniakomiesak trzustki, barwienie CD 31

Rycina 4. Naczyniakomigsak trzustki, barwienie CD 34

Rycina 5. Naczyniakomiesak trzustki, barwienie czynnik VIlI

Rycina 6. Naczyniakomigsak trzustki, barwienie D2-40

okoto 2% wszystkich mig¢sakow tkanek
migkkich. Czynnikami ryzyka sa miedzy
innymi radioterapia czy dlugotrwaty obrzek
limfatyczny. Rzadkim i agresywnym naczy-
niakomigsakiem powstalym na tle przewle-
ktego obrzgku limfatycznego, rozwijajacego

Gastroenterologia Kliniczna 2020, tom 12, nr 2

si¢ najczesciej po catkowitej mastektomii
z limfadenektomia z powodu raka piersi,
jest zespot Stewarta-Trevesa [3]. Najczesciej
angiosarcoma wystepuje w skorze, sutku
i tkankach migkkich, w tym w mig¢$niach
glebokich koniczyn dolnych. Moze wyste-
powaé w watrobie, §ledzionie, zotadku,
jelicie cienkim, jelicie grubym, nerkach,
$ledzionie czy ptucach. Stanowi zaledwie
0,1% nowotworow ztos§liwych trzustki.
Nowotwory pochodzenia nienabtonkowego
w obrebie trzustki wynikaja gtownie z na-
ciekania migzszu narzadu przez nowotwor
zlokalizowany pierwotnie w przestrzeni
zaotrzewnowej, na przyktad migsniakomig-
sak, tluszczakomigsak. Pierwotne migsaki
trzustki sg bardzo rzadkie [4]. Najczesciej
wystepujg migsniakomiesaki (leiomyosar-
coma), ttuszczakomigsaki (liposarcoma),
migsakoraki (carcinosarcoma) oraz mig¢sak
Ewing (Ewing's sarcoma).

Pierwszy przypadek naczyniakomigsa-
ka zostat znaleziony w $ledzionie i opisany
przez Langhansa w 1879 roku [1]. Opisano
dotychczas pie¢ przypadkoéw naczyniako-
migsaka w trzustce. Najczestszymi objawami
u pacjenta sg bole brzucha, krwiste stolce,
spadek masy ciata, niedokrwisto$c.

Angiosarcoma jest nowotworem bardzo
zle rokujacym. Przezycie 5-letnie wyno-
si §rednio okoto 50%. Przebieg kliniczny
zalezy gtownie od lokalizacji nowotworu
1 obecnosci przerzutow. Przerzuty najczesciej
wystepuja w ptucach, kosciach i watrobie.
Makroskopowo jest nieostro odgraniczo-
nym guzem, ze zmianami krwotocznymi
i martwiczymi. Mikroskopowo komorki
nowotworowe tworzg gtoéwnie rozgalezia-
jace sie naczynia. Pola lite sg zbudowane
z wrzecionowatych i epitelioidnych komorek
o duzej atypii. W badaniu immunohistoche-
micznym stwierdza si¢ dodatnig ekspresje
markerow naczyniowych tj. CD31, CD34,
czynnik VIII [5].

W opisanym przypadku angiosarcoma
rozwijat si¢ pierwotnie w trzustce. Rozpo-
znanie histopatologiczne naczyniakomigsaka
wrzecionowatokomoérkowego naciekajacego
$ciang dwunastnicy, tkanki okotodwunastni-
cze 1 okototrzustkowe, zostato postawione
posmiertnie u 39-letniego mezczyzny. Obja-
wy u zmartego byly niespecyficzne, wywiad



rodzinny nieobcigzony. Pacjent zmart po 3
godzinach hospitalizacji.

Podsumowujgc, naczyniakomigsak
trzustki jest bardzo rzadka zmianag, Zle ro-
kujaca. Przedstawiony przypadek to szosty
z kolei opisywany w literaturze. Tym bardziej
jest interesujacy i zastuguje na uwage.

PiSmiennictwo:

1. Maeyashiki C, Nagata N, Uemura N. Angiosarco-
ma involving solid organs and the gastrointestinal
tract with life-threatening bleeding. Case Reports
in Gastroenterology. 2012; 6(3): 772-777, doi:
10.1159/000346398.

2. Worth PJ, Turner M, Hammill CW. Incidental angiosarcoma
of the pancreas: a case report of a rare, asymptomatic tu-

3.

mor. J Pancreat Cancer. 2017; 3(1): 24-27, doi: 10.1089/
pancan.2017.0007, indexed in Pubmed: 30631836.
Sasajima J, Uehara J, Goto T, et al. Pancreatic metasta-
sis of angiosarcoma (Stewart-Treves syndrome) diag-
nosed using endoscopic ultrasound-guided fine needle
aspiration: A case report. Medicine (Baltimore). 2016;
95(33): 4316, doi: 10.1097/MD.0000000000004316,
indexed in Pubmed: 27537557.

Ambe P, Kautz C, Shadouh S, et al. Primary sarcoma
of the pancreas, a rare histopathological entity. A case
report with review of literature. World J Surg Oncol.
2011; 9: 85, doi: 10.1186/1477-7819-9-85, indexed
in Pubmed: 21812970.

Csiszkd A, Laszl6 |, Palatka K, et al. Primary angio-
sarcoma of the pancreas mimicking severe acute
pancreatitis — case report. Pancreatology. 2015;
15(1): 84-87, doi: 10.1016/j.pan.2014.11.008, in-
dexed in Pubmed: 25541144,

Bernardeta Chajnowska, Pierwotny naczyniakomigsak trzustki

13


http://dx.doi.org/10.1159/000346398
http://dx.doi.org/10.1089/pancan.2017.0007
http://dx.doi.org/10.1089/pancan.2017.0007
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30631836
http://dx.doi.org/10.1097/MD.0000000000004316
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27537557
http://dx.doi.org/10.1186/1477-7819-9-85
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/21812970
http://dx.doi.org/10.1016/j.pan.2014.11.008
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/25541144



