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Pierwotny naczyniakomięsak trzustki
Primary angiosarcoma of the pancreas

STRESZCZENIE

Naczyniakomięsak jest rzadkim typem mięsaka, o wy-
sokim stopniu złośliwości i  niekorzystnym przebiegu. 
Znanymi czynnikami ryzyka są radioterapia i długotrwały 
obrzęk limfatyczny. Występuje głównie w skórze, sutku 
i tkankach miękkich, w tym w mięśniach głębokich koń-
czyn dolnych. Może wystąpić również w innych narzą-
dach, na przykład w wątrobie, śledzionie, nerkach, sercu, 
kościach czy trzustce. Stanowi około 0,1% wszystkich 
złośliwych zmian trzustki. Przedstawiony przypadek jest 
szóstym z kolei opisanym w literaturze naczyniakomię-
sakiem występującym pierwotnie w trzustce. Dotyczy 
pacjenta 39-letniego, który trafił do kliniki gastroente-

rologii w celu diagnostyki żółtaczki. W ciągu 3 miesięcy 
schudł 8 kg. Zgłaszał świąd skóry, biegunkę i zażółcenie 
skóry, twardówek. W wykonanym ambulatoryjnie ba-
daniu USG jamy brzusznej opisano zmianę ognisko-
wą w głowie trzustki o średnicy 41 mm. Rozpoznanie 
histopatologiczne naczyniakomięsaka wrzecionowatoko-
mórkowego trzustki naciekającego ścianę dwunastnicy, 
tkanki okołodwunastnicze i okołotrzustkowe zostało po-
stawione pośmiertnie. W diagnostyce wykorzystano mię-
dzy innymi naczyniowe markery immunohistochemiczne, 
tj. CD31, CD4, czynnik VIII, D2-40.
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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-

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 VIII-related antigen, 
D2-40 were used in the diagnostic procedures. 
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WSTĘP

Naczyniakomięsak (angiosarcoma) jest 
rzadko występującym nowotworem o wyso-
kim stopniu złośliwości. Stanowi mniej niż 2% 
wszystkich mięsaków tkanek miękkich [1].  
Przebieg kliniczny zależy głównie od loka-
lizacji nowotworu i obecności przerzutów. 
Znanymi czynnikami predysponującymi do 

wystąpienia tego mięsaka są radioterapia 
i długotrwały obrzęk limfatyczny. Najczęś-
ciej nowotwór występuje w skórze, sutku 
i tkankach miękkich, w tym w mięśniach 
głębokich kończyn dolnych. Może wystąpić 
w innych narządach, na przykład w wątro-
bie, śledzionie, sercu, kościach. Rokowanie 
jest bardzo niepomyślne. Przeżycie 5-letnie 
wynosi około 50%. Przerzuty najczęściej 
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występują w płucach, kościach i wątrobie. 
Makroskopowo jest nieostro odgraniczonym 
guzem, ze zmianami krwotocznymi i martwi-
czymi. Mikroskopowo komórki nowotworo-
we tworzą głównie rozgałęziające się naczy-
nia. Pola lite są zbudowane z wrzecionowa-
tych i epitelioidnych komórek o dużej atypii. 
Ze względu na dodatni odczyn podpolaniny 
wyróżnia się dwa podtypy angiosarcoma 
(jeden CD31 plus, D2-40 minus oraz drugi 
CD31 plus, D2-40 plus). W literaturze można 
znaleźć zaledwie pięć przypadków pierwot-
nego naczyniakomięsaka w trzustce [2].  
Opisana zmiana została zdiagnozowana 
u pacjenta pośmiertnie.

OPIS PRZYPADKU

Pacjent 39-letni z cukrzycą typu I, nie-
doczynnością tarczycy, został przyjęty do 
kliniki gastroenterologii w celu diagnostyki 
żółtaczki. W wywiadzie od około miesiąca 
miał dolegliwości bólowe jamy brzusznej, 
o niewielkim nasileniu, zlokalizowane głów-
nie w okolicy śródbrzusza. Ponadto zgłaszał 
świąd skóry, luźne, jasne stolce (maksymal-
nie do 5/dobę), od kilku dni zażółcenie skóry 
i twardówek. Schudł 8 kg w ciągu ostatnich 
3 miesięcy. W wykonanym ambulatoryjnie 
badaniu USG jamy brzusznej opisano zmia-
nę ogniskową w głowie trzustki z wtórnym 
poszerzeniem dróg żółciowych i przewodu 
trzustkowego. W badaniach laboratoryj-
nych z odchyleń stwierdzono: podwyższenie 
stężenia gamma-glutamylotranspeptydazy 
(GGTP), fosfatazy alkalicznej (ALP), ami-
notransferazy asparaginowej (AST), amino-
transferazay alaninowej (ALT), bilirubiny 
całkowitej i Ca 19-9 9 (121 U/ml), glukozy 
(359,90 mg/dl), białka C-reaktywnego (CRP) 
(280,15 mg/l). Odnotowano również spadek 
hemoglobiny (13,1 g/dl). W badaniu RTG 
klatki piersiowej nie stwierdzono odchyleń. 
Wykonano TK jamy brzusznej, w której 
opisano liczne, hipodensyjne, zlewające 
się ogniska w wątrobie oraz guz trzustki 
o średnicy 41 mm, nienaciekający okolicz-
nych naczyń, z naciekiem ściany dwunast-
nicy. W trakcie endoskopowej cholangio-
pankreatografii wstecznej (ECPW) pobrano 
wycinki z brodawki Vatera i założono protezę 
dróg żółciowych. W pobranych wycinkach 

Rycina 1. Naczyniakomięsak trzustki, barwienie hematok-
syliną i eozyną

Rycina 2. Naczyniakomięsak trzustki, barwienie hematok-
syliną i eozyną

nie stwierdzono komórek nowotworu zło-
śliwego.

Po trzech godzinach hospitalizacji stan 
pacjenta znacznie się pogorszył. Stwierdzono 
zgon. Dwa dni później, na życzenie lekarza 
kierującego, wykonano sekcję zwłok. W ba-
daniu pośmiertnym stwierdzono: dyskretne 
cechy obrzęku okołonaczyniowego mózgu, 
przerost kardiomiocytów, fragmentację włókien 
mięśniowych serca, obrzęk, rozedmę i prze-
krwienie bierne płuc, pylicę węglową, zapale-
nie odoskrzelowe płuc, liczne ropnie wątroby, 
przekrwienie bierne śledziony i nerek oraz guz 
głowy trzustki średnicy 41 mm. W preparatach 
zabarwionych hematoksyliną i eozyną (ryc.1, 2) 
postawiono rozpoznanie histopatologiczne na-
czyniakomięsaka wrzecionowatokomórkowego 
trzustki, naciekającego ścianę dwunastnicy, 
tkanki okołodwunastnicze i okołotrzustkowe. 
W diagnostyce wykorzystano między innymi 
naczyniowe markery immunohistochemiczne, 
tj. CD31 (ryc. 3), CD34 (ryc. 4), czynnik VIII 
(ryc. 5), podoplaninę (ryc. 6).

DYSKUSJA

Naczyniakomięsak (angiosarcoma) jest 
bardzo rzadkim typem mięsaka, stanowi 



72 Gastroenterologia Kliniczna 2020, tom 12, nr 2

Rycina 6. Naczyniakomięsak trzustki, barwienie D2-40

Rycina 3. Naczyniakomięsak trzustki, barwienie CD 31

Rycina 4. Naczyniakomięsak trzustki, barwienie CD 34

Rycina 5. Naczyniakomięsak trzustki, barwienie czynnik VIII

około 2% wszystkich mięsaków tkanek 
miękkich. Czynnikami ryzyka sa między 
innymi radioterapia czy długotrwały obrzęk 
limfatyczny. Rzadkim i agresywnym naczy-
niakomięsakiem powstałym na tle przewle-
kłego obrzęku limfatycznego, rozwijającego 

się najczęściej po całkowitej mastektomii 
z limfadenektomią z powodu raka piersi, 
jest zespół Stewarta-Trevesa [3]. Najczęściej 
angiosarcoma występuje w skórze, sutku 
i tkankach miękkich, w tym w mięśniach 
głębokich kończyn dolnych. Może wystę-
pować w wątrobie, śledzionie, żołądku, 
jelicie cienkim, jelicie grubym, nerkach, 
śledzionie czy płucach. Stanowi zaledwie 
0,1% nowotworów złośliwych trzustki. 
Nowotwory pochodzenia nienabłonkowego 
w obrębie trzustki wynikają głównie z na-
ciekania miąższu narządu przez nowotwór 
zlokalizowany pierwotnie w przestrzeni 
zaotrzewnowej, na przykład mięśniakomię-
sak, tłuszczakomięsak. Pierwotne mięsaki 
trzustki są bardzo rzadkie [4]. Najczęściej 
występują mięśniakomięsaki (leiomyosar-
coma), tłuszczakomięsaki (liposarcoma), 
mięsakoraki (carcinosarcoma) oraz mięsak 
Ewing (Ewing’s sarcoma). 

Pierwszy przypadek naczyniakomięsa-
ka został znaleziony w śledzionie i opisany 
przez Langhansa w 1879 roku [1]. Opisano 
dotychczas pięć przypadków naczyniako-
mięsaka w trzustce. Najczęstszymi objawami 
u pacjenta są bóle brzucha, krwiste stolce, 
spadek masy ciała, niedokrwistość.

Angiosarcoma jest nowotworem bardzo 
źle rokującym. Przeżycie 5-letnie wyno-
si średnio około 50%. Przebieg kliniczny 
zależy głównie od lokalizacji nowotworu 
i obecności przerzutów. Przerzuty najczęściej 
występują w płucach, kościach i wątrobie. 
Makroskopowo jest nieostro odgraniczo-
nym guzem, ze zmianami krwotocznymi 
i martwiczymi. Mikroskopowo komórki 
nowotworowe tworzą głównie rozgałęzia-
jące się naczynia. Pola lite są zbudowane 
z wrzecionowatych i epitelioidnych komórek 
o dużej atypii. W badaniu immunohistoche-
micznym stwierdza się dodatnią ekspresję 
markerów naczyniowych tj. CD31, CD34, 
czynnik VIII [5]. 

W opisanym przypadku angiosarcoma 
rozwijał się pierwotnie w trzustce. Rozpo-
znanie histopatologiczne naczyniakomięsaka 
wrzecionowatokomórkowego naciekającego 
ścianę dwunastnicy, tkanki okołodwunastni-
cze i okołotrzustkowe, zostało postawione 
pośmiertnie u 39-letniego mężczyzny. Obja-
wy u zmarłego były niespecyficzne, wywiad 
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rodzinny nieobciążony. Pacjent zmarł po 3 
godzinach hospitalizacji.

Podsumowując, naczyniakomięsak 
trzustki jest bardzo rzadką zmianą, źle ro-
kującą. Przedstawiony przypadek to szósty 
z kolei opisywany w literaturze. Tym bardziej 
jest interesujący i zasługuje na uwagę.
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