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W ciqgu ostatnich kilkunastu lat osiggnieto znaczqcy postep w leczeniu migsakow tkanek miekkich — nie tylko ogniska
pierwotnego, ale rowniez wznow miejscowych i przerzutow. Podstawowg metodq jest leczenie chirurgiczne, a wprowadzenie
zasady skojarzonego postepowania, tzn. standardowego lgczenia chirurgii z radioterapiq i niekiedy chemioterapiq oraz
rehabilitacji, w wyspecjalizowanych osrodkach znamiennie zwigkszylo szanse na ograniczenie zasiegu operacji, catkowite
wyleczenie chorego lub uzyskanie diugoletniego przezycia. Wspolczesne leczenie skojarzone oraz stosowanie metod
rekonstrukcyjnych pozwala u wigkszosci chorych na migsaki tkanek migkkich o lokalizacji koriczynowej na oszczedzenie
koriczyny. W porownaniu do lat 60-70., kiedy amputacja byla wykonywana u okolo 50% chorych, obecnie w osrodkach
referencyjnych odsetek ten nie przekracza 10%. Ogolnie, obserwuje si¢ powolny, ale staly wzrost odsetka chorych na migsaki
tkanek migkkich z wieloletnimi przezyciami. Wskaznik 5-letnich przezy¢ catkowitych chorych na miesaki tkanek miekkich
zlokalizowane w obrebie koriczyn wynosi obecnie 55-78%. W przypadku rozpoznania przerzutow dlugosc okresu przezycia
Jest jednak nadal zla i wynosi srednio okolo 1 roku.

Korzystnych wynikéw miejscowych leczenia miesakéw mozna spodziewac sie tylko w przypadku planowego (tzn. po
wczesniejszej biopsji) catkowitego wyciecia miesaka w mikroskopowo wolnych od nowotworu granicach (tzw. resekcja R0).
Po prawidtowym postgpowaniu diagnostycznym, wigkszosc chorych poddawanych radykalnej operacji wymaga uzupeiniajgcej
radioterapii, wielotygodniowej rehabilitacji i kontynuowania badari kontrolnych w tym samym osrodku przez minimum
5 lat.

Postep jest zwigzany z wprowadzeniem do praktyki klinicznej lekéw o celowanym dziatlaniu, zwigzanym z molekularnymi
lub genetycznymi zaburzeniami w komorkach, ktore uczestniczq w etiopatogenezie tych nowotworow. Z uwagi na rzadkie
wystepowanie miesakow oraz koniecznosc skojarzonego postepowania najwazniejsze jest prowadzenie diagnostyki i terapii
Juz od poczqtku w ramach wielodyscyplinarnego zespotu w osrodku onkologicznym o odpowiednim doswiadczeniu i zapleczu
diagnostycznym.

Soft tissue sarcomas in adult patients — guidelines for diagnosis and treatment

Significant progress in the treatment of soft tissue sarcoma, both primary tumor and local recurrences/metastatic disease, has
been achieved in recent years. Surgery is the essential modality, but the use of combined treatment (standard combination of
surgery with adjuvant radiotherapy, chemotherapy in selected cases and perioperative rehabilitation) in highly-experienced
centers increased the possibility of cure and limited of extent of local surgery. Current combined therapy and the use of
reconstructive methods allows for limb-sparing surgery in a majority of soft tissue sarcoma patients (amputation in only 10%
of cases as compared to approximately 50% in the 1960-70s). We also observe a slow, but constant, increase in the rate of
soft tissue sarcoma patients who achieve long-term survival. The contemporary 5-year overall survival rate in patients with
extremity soft tissue sarcomas is 55%-78%. In case of metastatic disease prognosis is still poor (survivals of approximately
1 year).
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Good results of local therapy may be expected only after planned (e.g., preceded by preoperative biopsy — tru-cut or incisional)
radical surgical excision of the primary tumor with pathologically negative margins (RO resection). After appropriate
diagnostic examination, a majority of patients treated with radical surgery, necessitate adjuvant radiotherapy, and long-term
rehabilitation, while follow-up examinations performed at the treating institution are necessary for at least 5 years.

The progress has been brought on by the introduction of targeted therapy aimed at the molecular or genetic cellular
disturbances detected in the course of studies on the etiopathogenetic mechanisms of sarcoma subtypes. In view of the
relative rarity of sarcomas and the necessity of a multidisciplinary approach, the crucial issue is to carry out the management
of these tumors only in highly experienced oncological sarcoma centers.

Wstep

Celem pracy jest przedstawienie aktualnych zalecef
rozpoznawania i leczenia migsakow tkanek migkkich
(MTM) u dorostych, opracowanych na podstawie danych
naukowych oraz do§wiadczenia ekspertéw. MTM stano-
wia w Polsce zaledwie okoto 1% wszystkich nowotworéw
ztosliwych u os6b dorostych (1,5-2 zachorowania na 100
tysigcy mieszkancow rocznie — ponizej 1000 nowych przy-
padkow) [1], dlatego podstawowa i obowiazujaca zasada
powinno by¢ leczenie MTM w ramach wielodyscyplinar-
nych zespoldw specjalistow z kilku osrodkéw w Polsce,
ktore maja doswiadczenie w tym zakresie [2].

Przedstawione zalecenia maja zastosowanie we
wszystkich lokalizacjach, jednak MTM o najrzadszych
umiejscowieniach (np. okolicy glowy i szyi lub narzadow
trzewnych innych niz podscieliska przewodu pokarmo-
wego) nie s3 omawiane szczegétowo. Natomiast migsaki
podscieliska przewodu pokarmowego (gastrointestinal
stromal tumors — GIST) stanowig przedmiot oddzielnych
rekomendacji [3].

Wicgkszo§¢ MTM wystepuje sporadycznie. Wigksze
ryzyko zachorowania na MTM wiaze si¢ z niektoérymi
zespotami uwarunkowanymi genetycznymi (np. nerwia-
kowtokniakowatos¢ typu NF1 i NF2, zespdt Li-Fraumeni,
zespOt Gardnera, zesp6t Wernera), chorobami predys-
ponujacymi (np. przewlekly obrzgk chionny — zesp6t
Stewarta-Trevesa), stanami przebiegajagcymi z immu-
nosupresja i czynnikami Srodowiskowymi (np. przebyte
napromienianie lub ekspozycja na herbicydy, pestycydy,
polichlorek winylu i dioksyny) [4].

Objawy kliniczne i diagnostyka

MTM moga wystepowaé w kazdej lokalizacji anatomicz-
nej: ponad 50% - konczyny, okolo 20% — jama otrzew-
nej, okoto 15% — okolica zaotrzewnowa, 10% — region
glowy i szyi. Kliniczny obraz MTM jest podobny mimo
znacznego zrdznicowania licznych typow histologicznych.
W wigkszosci przypadkéw jedynym objawem MTM jest
niebolesny guz, zlokalizowany najcze¢sciej podpowigzio-
wo. Stwierdzenie pofozenia podpowigziowego upowaznia
do wstepnego podejrzenia MTM bez wzgledu na rozmia-
1y guza, a rozpoznanie moze by¢ ustalone jedynie na pod-
stawie wynikow mikroskopowego badania [4, 5]. MTM
potozone nadpowigziowo mogg naciekac skore (rzadko
naciekanie kosci, powi¢zi, migéni i struktur nerwowych).
Bardziej agresywne postacie MTM moga przekraczac na-
turalne bariery. Wielko$¢ migsaka w chwili rozpoznania
czgsto wiaze si¢ z jego lokalizacja anatomiczng. Szczeg6l-

na uwage powinien budzi¢ krotki (kilka miesigcy) okres

rozwoju zmiany o wielkoSci przekraczajacej 10 cm lub tez

»przyspieszenie” wzrostu, co moze §wiadczy¢ o znacznej

agresywnosci biologicznej nowotworu. MTM majg ten-

dencje do wytwarzania ,,pseudotorebki”, ktdra stanowi
odczyn na ucisk, nie wyznaczajac rzeczywistej granicy
wzrostu migsaka, a takze wykazuja skfonnos$¢ do rozsie-
wu gléwnie drogg krwiopochodng (przede wszystkim do
ptuc) oraz rzadko droga limfatyczna do weztéw chion-
nych. W przypadku lokalizacji zaotrzewnowej lub Srédo-
trzewnowej migsaki moga dawac objawy bdlowe zwigzane

z uciskiem lub tez doprowadza¢ do ostrych powiktan pod

postacia niedroznosci, krwawien czy perforacji przewodu

pokarmowego.

Diagnostyke (Ryc. 1) nalezy rozpocza¢ od wyko-
nania badan obrazowych, ktérych celem jest doktadna
ocena miejscowego zaawansowania nowotworu, zapla-
nowanie biopsji i radykalnego leczenia chirurgicznego,
pomoc w diagnostyce roéznicowej oraz ocena stopnia
zaawansowania choroby nowotworowej. Obrazowe bada-
nia obejmuja:

— rentgenogram koSci okolicy zmienionej chorobowo
—roznicowanie gleboko potozonego MTM od pierwot-
nego migsaka koSci z wtérnym nacieczeniem tkanek
migkkich i ocena naciekania kosci oraz uwidocznienie
zwapnien charakterystycznych dla niektérych typow
MTM;

— rentgenogram klatki piersiowej (w projekcji tylno-
przedniej i bocznej) lub komputerowa tomografie
(KT) ptuc i klatki piersiowej — wykluczenie przerzutow
w ich najczestszej lokalizacji (MTM o wysokim stopniu
ztosliwoSci histologicznej);

— badanie magnetycznego rezonansu (MR) — badanie
z wyboru w przypadku oceny MTM o lokalizacji kon-
czynowej i powlok tutowia (zwlaszcza dynamiczne
badanie MR z krzywa wybarwiania guza kontrastem),
umozliwiajace dokladne rozroznienie struktur naczy-
niowo-nerwowych, a w projekc;ji strzatkowe;j i czolowej
pozwalajace na trojwymiarowe obrazowanie przedzia-
téw migSniowych (badanie MR jest mato precyzyjne
w ocenie ewentualnego nacieku koSci przez MTM,;
alternatywa — spiralna KT z kontrastem);

— spiralng KT z kontrastem podanym dozylnie i do prze-
wodu pokarmowego — podstawowa metoda oceny
MTM przestrzeni zaotrzewnowej i Srodotrzewnowych
(w niektorych typach MTM - dodatkowa ocena: np.
regionalnych weztow chionnych w epithelioid sarco-
ma, synovial sarcoma lub clear-cell sarcoma oraz jamy
brzusznej w myxoid liposarcoma).



OBJAWY KLINICZNE

- wyczuwalny guz,
- znieksztalcenie zarysu ciata,
- brak dolegliwosci bélowych, RUTYNOWE BADANIA DODATKOWE
- potozenie podpowigziowe, - wywiady lekarskie i badanie przedmiotowe,
- wielko$¢ powyzej 5 cm, - RTG klatki piersiowej w dwdch projekcjach,
- przyspieszenie wzrostu, - RTG zmiany,
- obwodowe zaburzenia - badania dodatkowe: morfologia, biochemia,

neurologiczne (rzadko), - ewentualnie BAC
- objawy ogdlne mogg by¢

nieobecne

BADANIA DODATKOWE Z WYBORU
Badanie rezonansu magnetycznego (MRI) z kontrastem;
ewentualnie spiralna tomografia komputerowa (KT)

.

A

WERYFIKACJA HISTOLOGICZNA

Biopsja otwarta nacinajaca
Biopsja gruboigtowa
Biopsja otwarta wycinajaca (tylko dla <5 cm) powierzchownie

A

A

ROZNICOWANIE
nowotwory fagodne miesaki koSci rozrosty rzekomonowotworowe
zmiany przerzutowe myositis ossificans
chioniaki Jascitis
tenosynovitis

Stopiefi zaawansowania klinicznego
TNM

A

A

(MO)

DECYZJA TERAPEUTYCZNA

(MT)

Ryc. 1. Schemat postgpowania diagnostycznego dla migsakéw tkanek migkkich

Po przeprowadzeniu diagnostyki obrazowej nalezy
zaplanowac biopsje guza, ktéra powinna by¢ wykonana
przez dos$wiadczonego chirurga onkologa we wspotpra-
cy z radiologiem i patologiem w referencyjnym osrodku
onkologicznym.

Podstawe rozpoznania i oceny czynnikOw rokowni-
czych w MTM stanowi wynik histopatologicznego bada-
nia materialu uzyskanego w wyniku biopsji diagnostycz-
nej [6]. Etap ten jest decydujacy dla wtasciwego zaplano-
wania leczenia — biopsj¢ nalezy wykonaé w taki sposdb,
aby nie wplynela ona negatywnie na radykalne leczenie
miejscowe. Podstawowe metody pobrania materialu obej-
muja biopsj¢ gruboiglowa (pobranie kilku fragmentow
tkankowych) oraz otwarta biopsj¢ nacinajaca. Miejsca po
wykonaniu biopsji wycina si¢ podczas operacji radykalne;.
Jedynie w przypadku powierzchownych MTM o wielko-
Sci do 5 cm mozna zastosowac biopsje wycinajaca. Biop-
sja wycinajaca, czesto rownowazna z ,,wyluszczeniem”
guza, jest przeciwwskazana we wszystkich guzach tkanek

migkkich o wymiarze powyzej 5 cm i/lub polozonych
podpowigziowo, gdyz uniemozliwia przeprowadzenie
wlasciwej terapii neoadiuwantowej, powoduje pozosta-
wienie mikroskopowych ognisk nowotworu w tkankach
otaczajacych i zmienia lokalizacj¢ przedziatowa MTM.
Biopsja zamknieta wigze si¢ z wickszym odsetkiem
btedéw diagnostycznych niz biopsja otwarta, natomiast
z biopsja otwarta zwigzana jest wigksza liczba powikfan.
Zaleca si¢, aby czeS¢ materialu tkankowego pobranego
w czasie biopsji zostala rowniez zamrozona w celu wyko-
nania badan molekularnych.

W optymalnym schemacie postgpowania biopsja dia-
gnostyczna, ustalenie prawidlowego rozpoznania mikro-
skopowego i radykalne leczenie powinny by¢ wykonane
Tacznie w tym samym oSrodku.

Bledy w rozpoznaniu, zle pobranie materiatu,
technicznie zla biopsja, niereprezentatywnie pobrany
wycinek, powiklania biopsji, ktére wplywaja na zmiane
zaplanowanego leczenia lub zmiang w przebiegu cho-
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roby sa znaczaco wigksze, gdy biopsja jest wykonywana

w oSrodkach kierujacych, zamiast referencyjnych.

Aktualne pozostaja nastepujace postulaty:

— biopsj¢ diagnostyczng (nacinajaca lub gruboigtowa)
powinien wykonywa¢ doSwiadczony w leczeniu mig-
sakow chirurg, ktory nastepnie bedzie tego chorego
operowat;

— jesli oSrodek nie jest przygotowany do skojarzonego
leczenia chorych na migsaki, to w najlepiej pojetym
interesie chorego, powinien on by¢ przekazany do
oSrodka referencyjnego jeszcze przed wykonaniem
biopsji.

Rozpoznanie mikroskopowe MTM musi by¢ posta-
wione przed ustaleniem taktyki leczenia skojarzonego na
podstawie biopsji diagnostycznej (niewykonanie biopsji
jest bledem) i powinno poprzedza¢ wykonanie operacji
radykalnej MTM. Docelowo diagnostyka i leczenie MTM
w ofrodkach referencyjnych powinno dotyczy¢ chorych
z nast¢pujacymi wskazaniami:

— kazdy guz tkanek migkkich potozony podpowieziowo,
bez wzgledu na jego wielkos¢;

— kazdy guz podskorny o wielkosci ponad 5 cm;

— wszystkie guzy tkanek migkkich podejrzane o ztosli-
woSC.

Rozpoznanie histologiczne powinno opiera¢ si¢ na
klasyfikacji MTM wedtug Swiatowej Organizacji Zdro-
wia (World Health Organization — WHO) oraz zawierac
oceng stopnia ztosliwoSci histologicznej [7, 8]. Ocena
histopatologiczna, oparta na cechach morfologicznych
i immunohistochemicznych, powinna by¢ uzupetniona
o badania z zakresu biologii molekularnej (FISH - fluore-
scence in situ hybridization i RT-PCR - reverse transcripta-
se-polymerase chain reaction). Przeprowadzone badania
cytogenetyczne wykazaly powtarzajace si¢ i nieprzy-
padkowe aberracje chromosomalne, przede wszystkim
translokacje, specyficzne dla kilku typow migsakow, m.
in. myxoid liposarcoma [t(12;16)(q13.3;p11.2); gen fuzyj-
ny FUS/DDIT3], synovial sarcoma [t(X;18)(p11.2;q11.2);
gen fuzyjny SS18/SSX1, 2 i 4], alveolar rhabdomyosarco-
ma [t(2;13)(q35-37;q14); gen fuzyjny PAX3/FOX01A
lub t(1;13)(p36;q14); gen fuzyjny PAX7/FOXO1A],
clear cell sarcoma [t(12;22)(q13;q12); gen fuzyjny AFT1/
EWS)], migsaka Ewinga/PNET [t(11;22)(q24;q12); gen
fuzyjny FLI1/EWS], dermatofibrosarcoma protuberans
[t(17;22)(q22;q13); gen fuzyjny COL1A1/PDGFB],
desmoplastic small round cell tumor [t(11;22)(q13;q12);
gen fuzyjny WT1/EWS].

Raport patologiczny z materiatu pooperacyjnego
w opisie makroskopowym powinien zawierac [9]:

— makroskopowy opis guza z rozmiarami w trzech
wymiarach,

— charakterystyczne cechy wygladu makroskopowego,

— opis obszaréw guza odbiegajacych od typowego
wygladu,

— rozmiary martwicy,

— odlegtos¢ od guza do margineséw chirurgicznych.

Podstawowymi informacjami, jakie powinna za-
wiera¢ cze$¢ mikroskopowa raportu histopatologiczne-
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— histologiczna klasyfikacja nowotworu wraz ze stop-
niem zlo§liwosci histologicznej,

— liczba mitoz,

— rozmiar martwicy,

— stosunek wielkosci nowotworu do wielkoSci granic chi-
rurgicznych w mm (szczeg6lnie nalezy zwrdci¢ uwagg,
aby margines tkanek nieobjetych nowotworem, prze-
biegajacy w napigtej powigzi, byl marginesem zadowa-
lajacym. Margines ponizej 2 mm w tkankach migkkich
jest niewystarczajacy i powinno to by¢ wyraznie odno-
towane w raporcie histopatologicznym).

Czynniki rokownicze i ocena stopnia zaawansowania

Czynniki prognostyczne stanowia podstawe oceny stop-
nia zaawansowania choroby i zaplanowania wlasciwego
leczenia dla indywidualnego chorego. Najistotniejsze
czynniki, wplywajace na rokowanie u chorych na migsaki,
obejmuja: stopien ztosliwosci histologicznej (grading —
G); wielko$¢ guza pierwotnego; potozenie guza (pod- lub
nadpowigziowo); obecnos$¢ przerzutdw; stan marginesu
chirurgicznego oraz wystapienie wznowy [10].

Ocena zaawansowania jest niezb¢dna dla oceny
rokowania indywidualnego chorego, a takze wyboru
wlasciwego sposobu leczenia, wiarygodnego poréwnania
wynikow migdzy r6znymi oSrodkami oraz dla ustalenia
jednorodnych kryteriow przy prowadzeniu badan kli-
nicznych. Jest to szczegdlnie istotne w przypadku takich
rzadkich nowotwordw, jak MTM.

Kryteriow niezbg¢dnych do dokonania wtasciwej
oceny stopnia zaawansowania dostarczaja: badanie przed-
miotowe, badania obrazowe i ocena histologiczna mate-
riatu biopsyjnego. Obecnie obowiazujacy, zmodyfikowany
system AJCC (American Joint Commission on Cancer)
— UICC z 2002 roku (wydanie 6) opiera si¢ na czterostop-
niowym podziale stopnia ztosliwosci histologicznej G1-
G4, stratyfikacji wielkoSci guza<Scmi > Scm (T11T2)
i dodatkowo ocenie jego lokalizacji [powierzchownej —
(a) vs glebokiej, czyli podpowigziowej — (b), co odnosi si¢
rowniez do wszystkich MTM przestrzeni zaotrzewnowej,
klatki piersiowej i wickszosci regionu glowy i szyi] oraz
obecnosci lub nieobecnosci przerzutéw (N, M). Stopnie
I-1IT opisuja zlokalizowane MTM, za$ stopiefi IV odnosi
si¢ do przypadkdéw z przerzutami do narzadéw odleglych
i/lub regionalnych weztéw chtonnych (Tab. I) [7, 11].
Nalezy zauwazy¢, ze nie stosuje si¢ systemu oceny stopni
zaawansowania MTM wedtug AJCC w stosunku do der-
matofibrosarcoma protuberans, desmoidu (fibromatozy),
naczyniakomi¢sakow (angiosarcoma), MTM wywodza-
cych si¢ z opony twardej, moézgu, narzadéw miazszowych
lub posiadajacych $wiatlo (przewdd pokarmowy, uktad
oddechowy).

Zasady leczenia

W kazdym przypadku chorego na MTM obowiazuje
zasada wielospecjalistycznego zaplanowania leczenia
z uwzglednieniem ewentualnego leczenia uzupelniaja-
cego (przed- lub pooperacyjnego napromieniania i/lub



Tab. I. Stopnie klinicznego zaawansowania mi¢sakoéw tkanek migkkich
wedlug Kklasyfikacji AJCC-UICC z 2002 roku*

G T N M oS
I Gl1-2 Tlab; T2a-b NO MO ok. 90%
I G3-4 Tla-b; T2a NO MO ok. 70%
I G3-4 T2b NO MO ok. 50%
v Kazdy G Kazdy T <15%
A N1 MO
B Kazdy N M1

OS - szacunkowy odsetek 5-letnich przezy¢ catkowitych
Skroty:

T

N
M
G

— wielko$¢ guza: T1 nowotwor o maksymalnej wielko$ci <5 cm, T2 nowotwdr o maksymalnej wielkosci >5 ¢cm; a — polozenie powierzchowne (ponad
powiezig powierzchowng bez jej naciekania), b — glgbokie (podpowigziowe, takze polozenie zaotrzewnowe, srodpiersiowe, w miednicy)

— regionalne wezly chtonne: NO —brak przerzutoéw; N1 — obecno$¢ przerzutow

— przerzuty odleglte: M0 — brak przerzutéw; M1 — obecnoS¢ przerzutow

— stopien zlosliwosci histologicznej: G1, G2 — niski (G1 dobrze zréznicowany, G2 Srednio zréznicowany); G3, G4 — wysoki (G3 Zle zr6znicowany,
G4 niezrdznicowany)

System oceny stopni zaawansowania wedtug UICC-AJCC obejmuje nastgpujace typy migsakow tkanek migkkich: alveolar soft-part sarcoma (migsak
pecherzykowy), desmoplastic small round cell tumor, epithelioid sarcoma (migsak epitelioidny), clear cell sarcoma (migsak jasnokomorkowy),
extraskeletal chondrosarcoma (chrzgstniakomigsak pozakostny), extraskeletal osteosarcoma (migsak kosciopochodny pozakostny), gastrointestinal
stromal tumor (nowotwor podscieliskowy przewodu pokarmowego), migsak Ewinga/primitive neuroectodermal tumor (PNET; prymitywny nowotwor
neurektodermalny); fibrosarcoma (widkniakomigsak), leiomyosarcoma (mig$niakomigsak gtadkokomorkowy), liposarcoma (tluszczakomigsak),
malignant fibrous histiocytoma (MFH; migsak histiocytarny wioknisty), malignant hemangiopericytoma (migsak naczyn krwiono$nych z pericytow),
malignant peripheral nerve sheath tumor (MPNST; zto§liwy nowotwor z oslonek nerwdw obwodowych), rhabdomyosarcoma (mig$niakomigsak

prazkowanokomorkowy), synovial sarcoma (migsak maziéwkowy, maziéwezak ztosliwy), sarcoma, NOS (migsak niezréznicowany).

chemioterapii), co stanowi o koniecznosci prowadzenia
postepowania w wyspecjalizowanych osrodkach przez
zespoly diagnostyczno-terapeutyczne (minimalny skfad
— patolog, radiolog, chirurg onkolog, radioterapeuta, on-
kolog kliniczny i rehabilitant) [2, 6].

Podstawowym celem w leczeniu migsakow jest
zapewnienie miejscowej kontroli choroby [2, 6]. Trwate
wyleczenie chorego na migsaka tkanek migkkich mozna
osiggnaé tylko poprzez radykalne leczenie chirurgiczne
ogniska pierwotnego, a w przypadku przerzutéow — jedy-
nie poprzez radykalne chirurgiczne usunigcie przerzu-
téw. Rodzaj zabiegu chirurgicznego jest okreslony przez
wiele czynnikdw (m.in. lokalizacje i wielko$¢ nowotworu,
naciekanie struktur otaczajacych oraz konieczno$¢ zasto-
sowania technik rekonstrukcyjnych). Agresywne leczenie
skojarzone MTM o potozeniu koficzynowym oraz zasto-
sowanie technik rekonstrukcyjnych pozwala obecnie na
zaoszczedzenie konczyny u wigkszosci chorych. Mozli-
woS$¢ zmniejszenia ryzyka wznowy miejscowej do ponizej
20% daje szans¢ wprowadzenia koncepcji radykalnej
resekeji calego migSnia lub grupy miesni wraz z guzem
nowotworowym (tzw. operacja z szerokim marginesem
lub przedzialowa wedtug Ennekinga). Krytycznym ele-
mentem w tym przypadku jest uzyskanie szerokiego mar-
ginesu poza obszar tzw. ,,pseudotorebki”, sktadajacej si¢
zaréwno z uci$nietych tkanek otaczajacych prawidtowych
i zmienionych odczynowo, jak i z komdrek nowotworu.
Najwazniejsze elementy techniki chirurgicznej stanowia:
1) usunigcie nowotworu w jednym bloku z okolicznymi
zdrowymi tkankami (resekcja en bloc) i miejscem po
biopsji diagnostycznej; 2) guz w trakcie usuwania powi-
nien by¢ calkowicie pokryty warstwg zdrowych tkanek,
tak, aby byl makroskopowo niewidoczny dla zespotu

operujacego; 3) wykonanie operacji z dlugiego cigcia
(od stawu do stawu), umozliwiajacego wglad w poblize
przyczepow Sciggnistych do kosci migSni wchodzacych
w sklad operowanego przedziatu koniczyny.

MTM zlokalizowane w przestrzeni zaotrzewnowej
stanowig szczegblne wyzwanie terapeutyczne. Najbardziej
pozadana jest resekcja (w jednym bloku z nacieczony-
mi/sgsiadujacymi narzadami), co jest mozliwe u 53-83%
chorych. Doszczetno$¢ wyciecia utrudniaja warunki ana-
tomiczne, brak rzeczywistych przedzialow migSniowych,
bezobjawowy wzrost guza do duzych rozmiaréw i nacie-
kanie zyciowo waznych narzadow.

Podstawg leczenia chirurgicznego MTM jest rady-
kalne wycigcie nowotworu. Zalecenia osiagnigcia kilku-
centymetrowego marginesu niezmienionych nowotwo-
rowo tkanek sa jednak w praktyce trudne do osiagniecia.
Wiadomo, ze uzyskany margines jest waski w sasiedztwie
opornych struktur anatomicznych (np. powi¢Z mig¢snio-
wa, okostna i onerwie), natomiast rozlegly w przypadku
innych tkanek migkkich (np. mig¢$nie, zwlaszcza w osi
podtuznej konczyny). Standardowo, radykalnos$¢ wycie-
cia MTM ocenia si¢ za pomoca klasyfikacji R, gdzie
RO oznacza resekcje¢ mikroskopowo radykalng, a R1
i R2 - resekcje mikro- i makroskopowo nieradykalne.
Resekcja RO oznacza §wiadome zaplanowanie i wyko-
nanie wyci¢cia mi¢saka z mikroskopowo niezmienionym
marginesem tkanek zdrowych, ktérego bezwzglednym
warunkiem jest uzyskanie przed operacja rozpoznania
histopatologicznego za pomoca biopsji. Resekcja R1
oznacza, ze€ W pooperacyjnym badaniu patologicznym
znaleziono mikroskopowy naciek nowotworowy w linii
cigcia chirurgicznego. Do tej kategorii operacji zalicza si¢
rowniez wszystkich chorych operowanych przypadkowo,
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Tab. II. Podstawowe i szczegélowe zasady w technice chirurgicznej MTM

1. Zasady og6lne:

— swoboda decyzji co do zakresu operacji (w przypadku operacji oszczgdzajacej zgoda chorego na ewentualng amputacjg),

— wycigcie nowotworu w jednym bloku,

— cigcie skorne z wrzecionowatym objeciem blizny po uprzedniej operacji (biopsji),

— zachowanie marginesu zdrowych tkanek we wszystkich kierunkach,

— wycigcie migéni objetych naciekiem nowotworowym w catosci (od przyczepu do przyczepu),

— wycigcie naczyn i nerwow objetych naciekiem nowotworowym w odlegtosci 3-5 cm od guza.

Uwaga: w diugiej osi koficzyny radykalnos¢ jest zwykle zachowana; nalezy zwraca¢ uwage na odpowiedni margines tkankowy w poprzecznym

wymiarze konczyny.

I

—

. Zasady szczegdlowe:

— staranne oslanianie owrzodzen nowotworowych lub uszkodzonych fragmentéw migsaka,

— unikanie zbednego uciskania guza,

— szybkie i dokladne podwigzywanie naczyi krwiono$nych, stosowanie klipsow naczyniowych,

— unikanie krwiakéw i ,,nadzianki krwawej” w obrebie rany operacyjnej,

— operowanie w makroskopowo zdrowych tkankach (tzn. ,,wycina¢ migsaka nie widzac go”),

— najwazniejsze zadanie wykonywanej operacji to radykalne wycigcie migsaka, a dopiero potem nalezy rozwaza¢ problem ewentualnej rekonstrukcji,

— plukanie rany operacyjne;j.

tj. bez uprzedniej przedoperacyjnej weryfikacji histopa-
tologicznej, bez wzgledu na okolicznosci i tres¢ opisu
przebiegu operacji. W przypadkach resekcji R1 mozna
rozwazy¢ ponowng resekcje, jezeli mozna uzyskac wia-
Sciwe marginesy bez znaczacych powikian. Pozostawienie
widocznych makroskopowo naciekOw migsaka podczas
operacji oznacza resekcje R2 marginesu chirurgicznego.
W przypadku resekcji R2, jezeli jest to mozliwe, nalezy
choremu zaproponowac starannie zaplanowang reope-
racje, w razie mozliwosci skojarzong z uzupetniajacym
leczeniem przedoperacyjnym.

Amputacje koficzyn u chorych na MTM wyko-
nywane sg obecnie rzadko (okofo 10% chorych), gdyz
w wigkszosci przypadkoéw wiaSciwie wykonane operacje
oszczedzajace w skojarzeniu z radioterapia zapewniajg
zblizong kontrole miejscowg nowotworu i przezycie cal-
kowite. Podstawowym warunkiem zachowania koficzyny
jest mozliwo$¢ wykonania radykalnej operacji z malym
ryzykiem wznowy miejscowej, przy utrzymaniu dobre;j
sprawnosci i funkcjonalnosci koficzyny.

Nalezy zdecydowanie podkresli¢, ze nie ma dowo-
doéw naukowych uzasadniajacych stosowanie nierady-
kalnego makroskopowo leczenia chirurgicznego (R2)
w ramach postepowania skojarzonego przy zatozeniu, ze
skojarzenie nieradykalnej operacji z innymi metodami
(radioterapia, chemioterapia) pozwoli na wyleczenie
chorego.

U chorych na MTM bardzo rzadko wystepujg izo-
lowane przerzuty do regionalnych weziéw chionnych
(najczesciej w rhabdomyosarcoma, sarcoma epithelioides,
clear cell sarcoma czy sarcoma synoviale), ale ich obecnosé
stanowi istotny niekorzystny czynnik rokowniczy. Dlatego
tez przypadki takie nalezy traktowac jako rozsiew choro-
by i w planie leczenia nalezy uwzgledniaé przedoperacyj-
ng chemio- i radioterapie

Leczenie chirurgiczne izolowanych przerzutow
w plucach stanowi postepowanie z wyboru w przypadkach
policzalnych, resekcyjnych zmian. Operacja z wyboru
jest resekcja oszczedzajaca migzsz plucny. Podstawowym
czynnikiem rokowniczym jest uzyskanie radykalnoSci
podczas zabiegu operacyjnego.

Wskazana jest indywidualizacja skojarzonego lecze-
nia chorych na MTM z przestrzeganiem nast¢pujacych
ogdlnych zasad postgpowania (Tab. III):

— radykalne leczenie chirurgicznie, jako jedyna meto-
da leczenia, jest uzasadnione u chorych w stopniu
zaawansowania IA (migsaki o niskim stopniu zto§li-
wosci, pofozone powierzchownie, o wielkosci do 5 cm)
wedtug TNM;

— w pozostalych stopniach zaawansowania wediug TNM
(IB, IIA, IIB, IIC) nalezy stosowac¢ radykalne lecze-
nie chirurgiczne i pooperacyjng radioterapi¢ (z tego
powodu nie nalezy podejmowac leczenia migsakow

Tab. III. Ogolny schemat taktyki postgpowania w MTM

Stopien zaawansowania Chirurgia Radioterapia* Chemioterapia*
1 + - -
I + + ~
111 + + +?
v 7+ ? +

Oznaczenia:
*

? —indywidualizacja postgpowania

zgodnie z protokotami odpowiednich badan klinicznych z wyjatkiem uzupelniajacej radioterapii pooperacyjnej lub radioterapii paliatywnej



tkanek migkkich w oS§rodkach nie posiadajacych zakla-
dow radioterapii);

w zaawansowanych miejscowo MTM, z obecnoScia
czynnikow ryzyka rozsiewu, ale bez przerzutow (tzn.
migsak o wysokim stopniu zto§liwosci histologicz-
nej G3-G4 i wielkoSci powyzej 10 cm — III stopief
wedlug TNM, MO) wskazane jest kwalifikowanie
do prospektywnych badan klinicznych, optymalnie
z udzialem chemioterapii i radioterapii przedopera-
cyjnej (w takich przypadkach nie nalezy rozpoczynad
leczenia poza oSrodkami referencyjnymi);

w przypadku wszystkich wznéw miejscowych nalezy
stosowac leczenie wedlug zasad analogicznych jak dla
zmian pierwotnych MTM;

w IV stopniu zaawansowania (N1, M1) obowiazuje
rozpoczynanie leczenia od chemioterapii, a w przypad-
ku uzyskania odpowiedzi i przy policzalnych przerzu-
tach (potencjalnie operacyjnych) obowigzuje radyka-
lizacja postepowania — wykonanie operacji radykalne;j
ogniska pierwotnego w ostonie chemioterapii i podje-
cie leczenia miejscowego przerzutow.

Schemat postgpowania terapeutycznego przedstawia
Rycina 2. Po prawidiowo przeprowadzonym postgpowa-
niu diagnostycznym, wigkszo$¢ chorych po radykalne;j
operacji (resekcja R0) wymaga uzupelniajacej radiote-
rapii, wielotygodniowej rehabilitacji i kontynuowania
badan kontrolnych w tym samym oSrodku leczacym przez
minimum 5 lat.

Randomizowane badania kliniczne potwierdzily, ze
zastosowanie leczenia skojarzonego, pod postacia sze-
rokiego wyci¢cia migsaka z uzupelniajaca radioterapia,
pozwala na uzyskanie kontroli miejscowej nowotworu
w 85-90% przypadkow, zas przezycia takich chorych nie
roznig si¢ od przezy¢ chorych poddawanych amputacji
[12]. Nie ma zgodnosci co do sekwencji leczenia napro-
mienieniem w stosunku do leczenia chirurgicznego. Nie
ustalono takze ostatecznej metody radioterapii (telera-
dioterapia lub brachyterapia). Wyniki zakonczonego nie-
dawno badania klinicznego III fazy, prowadzonego przez
National Cancer Institute of Canada, nie daly jednoznacz-
nej odpowiedzi odno$nie przewagi radioterapii poope-
racyjnej nad napromienianiem przedoperacyjnym [13].

DECYZJE TERAPEUTYCZNE
MO
Rozpoznanie migsaka tkanek
miekkich G2-3 Gl
Wielko§é >10 cm <10 cm >5cm <5cm
Leczenie eksperymentalne
RTH przedoperacyjna/CTH przedoperacyjna
Operacja Wycigcie - RO
Wielkos¢ >10 cm <10 cm >5cm <5cm
Leczenie eksperymentalne RTH
RTH pooperacyjna/CHTH pooperacyjna pooperacyjna

Rehabilitacja pooperacyjna

Badania kontrolne co 3-6 miesiecy przez
minimum 5 lat

Ryc. 2. Schemat postgpowania leczniczego w migsakach tkanek migkkich
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KorzySci w nastepstwie przedoperacyjnej radioterapii
(m.in. mniejsze pole napromieniane, mniejsza dawka,
zmniejszanie niebezpieczefistwa wszczepu komorek mig-
saka w ranie operacyjnej, ulatwianie wykonania opera-
cji oszczedzajacych) ograniczajg znaczaco powikiania
w gojeniu rany. Dawki rekomendowane w pooperacyjnej
radioterapii uzupetniajacej w leczeniu MTM wynosza
60-70 Gy, a leczenie trwa 7-8 tygodni.

Wskazania do uzupetniajacej radioterapii (technika
konformalna) w leczeniu MTM r6znig si¢ w przypadku
jej stosowania po operacji ogniska pierwotnego (MTM
o wysokiej zto§liwosci o wielkoSci >5 cm, mikroskopo-
wy margines chirurgiczny ponizej 1 mm - zwlaszcza, gdy
powstalo Srodoperacyjne podejrzenie rozsiewu np. uszko-
dzenie guza w czasie operacji, wszystkie migsaki drobno-
komorkowe — w skojarzeniu z chemioterapia i wszystkie
przypadki o umiejscowieniu w obrebie tutowia oraz glowy
i szyi) oraz po powtdrnej operacji (wczesnej — wyciecie
blizny i pola operacyjnego po wczeSniejszej operacji
wykonanej z nieodpowiednim marginesem lub poznej
— wycigcie wznowy potwierdzonej mikroskopowo).

Chemioterapia uzupetniajaca w przypadku MTM
(z wyjatkiem migsakéw drobnokomdrkowych i mig$nia-
komigsaka prazkowanokomorkowego) bez cech rozsiewu
choroby powinna by¢ stosowana w ramach kontrolowa-
nych badan klinicznych. Wyniki metaanalizy obejmujace;j
14 badan klinicznych i 1568 chorych na MTM podda-
wanych pooperacyjnej chemioterapii z zastosowaniem
doksorubicyny wykazaly poprawe w zakresie przezycia
wolnego od nawrotu choroby o 10% (r6znica znamienna)
oraz przezy¢ calkowitych o okolo 4% (rdznica niezna-
mienna) [14]. Mimo, Ze nie ma jednoznacznych dowodéw
na poprawe przezy¢ catkowitych przy stosowaniu uzupet-
niajacej chemioterapii, w indywidualnych przypadkach
MTM o Srednicy powyzej 5 cm i wysokim stopniu zfosli-
wosci histologicznej (G3) mozna podja¢ decyzje¢ o zasto-

sowaniu chemioterapii uzupeiniajacej (szczegdlnie — che-
miowrazliwe typy histologiczne, przyktadowo synovial
sarcoma), czy skojarzeniu chemioterapii z hipertermig
(w oparciu o wyniki jednego randomizowanego badania
klinicznego, pokazujace poprawe przezy¢ wolnych od
nawrotu choroby) [15].

W przypadku rozsiewu choroby mozna wyodrebnié
dwie grupy chorych: (I) chorych z pierwotnie operacyj-
nymi, ograniczonymi do jednego narzadu przerzuta-
mi, u ktorych nalezy rozwazy¢ wstepng chemioterapi¢
z proba chirurgicznego wycigcia przerzutdw i nastepowa
chemioterapie oraz (II) chorych z bardziej zaawansowa-
nymi i nieresekcyjnymi przerzutami, gdzie postgpowanie
powinno by¢ indywidualizowane (chemioterapia, radio-
terapia, leczenie objawowe). Standardowa chemioterapia
pierwszej linii opiera si¢ na antracyklinach (doksorubicy-
na i epirubicyna). Inne aktywne leki obejmuja: ifostamid,
dakarbazyne, gemcytabing z docetakselem i trabektedyne
(leczenie drugiej linii). Nie wykazano, w oparciu o wyniki
badan klinicznych, ewidentnej przewagi chemioterapii
wielolekowej nad monoterapig. W wybranych typach
histologicznych o duzej wrazliwoSci na chemioterapi¢
mozna rozwazy¢ zastosowanie wielolekowego schematu
(np. doksorubicyna i dakarbazyna). Niektore leki stano-
wig opcje w specyficznych typach histologicznych MTM
(np. taksoidy w angiosarcoma, gemcytabina w leiomy-
osarcoma, trabektedyna w myxoid liposarcoma, ifosfamid
w synovial sarcoma czy imatynib w dermatofibrosarcoma
protuberans).

Najwigkszy postep w leczeniu systemowym MTM
wigze si¢ obecnie z pracami nad tzw. leczeniem celowa-
nym molekularnie, czyli opracowaniem nowych lekow,
skierowanych na specyficzne uszkodzone wewnatrzko-
morkowe szlaki przemian molekularnych, ktére w §wie-
tle badan odgrywaja podstawowa role w etiopatogenezie
i progresji danego nowotworu [Tab. IV] [16]. Najbar-

Tab. IV. Zarejestrowane i niektore badane leki celowane molekularnie w MTM

Typ migsaka Lek Cel molekularny
Wskazania zarejestrowane
GIST imatynib KIT, PDGFRA
GIST sunitynib KIT, PDGFR, VEGFR
DFSP imatynib PDGFRB
Wskazania, w ktorych wykazano aktywno$¢ w dotychczasowych badaniach
angiosarcoma, hemangioendothelioma, alveolar soft part sarcoma sunitynib, sorafenib, bewacyzumab, pazopanib, VEGFR

cedyranib

myxoid/round-cell liposarcoma trabektedyna ?
pigmented villo-nodular synovitis imatynib CSF1
PEC-oma, rhabdomyosarcoma, lymphangioleiomyomatosis inhibitory mTOR mTOR
migsak Ewinga, rhabdomyosarcoma anty-IGFR IGFR1

GIST
GIST

alveolar soft part sarcoma, clear cell sarcoma

sorafenib, dasatynib, nilotynib KIT, PDGFR, VEGFR

Inhibitory HSP-90 HSP-90

ARQ197 Met




dziej zaawansowane prace dotycza substancji o dziata-
niu antyangiogennym (np. bewacyzumabu, sunitynibu
i sorafenibu w migsaku Kaposi’ego, hemoangioendo-
theliomalangiosarcoma czy alveolar soft part sarcoma),
trabektedyny w myxoid/round-cell liposarcoma, lekow
nakierowanych na szlak PI3K/AKT, MET (np. w alveolar
soft part sarcoma), na szlaki MEK, MDM?2/CDK, kinaze
RAF (np. sorafenib), inhibitoréw mTOR (np. szczeg6l-
nie w mi¢éniakomigsaku prazkowanokomoérkowym lub
PEComa), inhibitoréw receptora 1 insulinopodobnego
czynnika wzrostu (IGFR1R; w szczegdlnosci w migsaku
Ewinga i mi¢$niakomigsaku prazkowanokomdrkowym),
inhibitoréw wielokinazowych (np. imatynibu w dermato-
fibrosarcoma protuberans, sunitynibu w DSRCT), inhibi-
toro6w metaloproteinaz macierzy komorkowej (MMP),
lekow dzialajacych na szlak apoptozy, na biatko szoku
termicznego HSP70 lub HSP90, czy inhibitoréw deace-
tylaz histonowych.

Z powodu rzadkoSci oraz zroznicowania i mnogosci
typdw MTM wielooS§rodkowe badania kliniczne stanowig
podstawowe Zrodio wiedzy wplywajacej na postepowanie
kliniczno-terapeutyczne w tych nowotworach. Oznacza
to, ze chorym na MTM nalezy, jezeli to tylko jest mozli-
we, proponowac udziat w dostepnych badaniach klinicz-
nych.

Przezycia pigcioletnie u chorych leczonych na MTM
wynosza 35-75%. Najnizsze przezycia, analogiczne do
przezy¢ z lat 70. i 80., uzyskuja oddzialy chirurgiczne bez
doswiadczenia w leczeniu tych nowotworéw. PoSrednie
wyniki (okoto 60% S5-letnich przezy¢) publikowane sa
w zbiorczych wynikach wielooSrodkowych badan klinicz-
nych. Najlepsze wyniki leczenia chorych na MTM uzy-
skuja narzadowe oddzialy (zespoly) wielospecjalistycz-
ne, organizowane w oSrodkach onkologicznych i w pelni
korzystajace z ich zasobow.

Rehabilitacja

Rehabilitacje nalezy rozpoczynaé przed operacja, wdra-
za¢ mozliwie wczeSnie po operacji i prowadzi¢ w czasie
leczenia uzupetniajacego, a w niektorych przypadkach
nawet przez kilka lat (pézne powiktania po RTH uzu-
pelniajacej — np. przykurcze w stawach). Obejmuje ona
wspOlprace specjalistow w zakresie rehabilitacji fizycznej,
protezowania, adaptacji socjalnej i zawodowej oraz psy-
chologdw i psychiatrow.

Obserwacja po leczeniu

Zadaniem badan kontrolnych prowadzonych po lecze-
niu MTM jest wezesne wykrycie ewentualnego nawrotu
choroby, przy zalozeniu, ze leczenie mniej zaawansowa-
nych przerzutéw lub wznowy miejscowej moze wydiuzy¢
przezycie chorego. Przedstawiono kilka propozycji stan-
dardowych zalecen prowadzenia obserwacji po leczeniu
migsakow tkanek migkkich, chociaz istnieje niewiele
badan oceniajacych ich skutecznosé.

Wigkszo$¢ nawrotow (okoto 80%) nastepuje w okresie
3 lat po leczeniu pierwotnego nowotworu. Lokalizacja

nawrotow MTM w duzym stopniu zalezy od umiejsco-
wienia guza pierwotnego. U chorych z MTM o lokali-
zacji koficzynowej pierwszym umiejscowieniem nawrotu
(przerzuty) sa najczesSciej ptuca, natomiast rzadziej roz-
wijaja si¢ wznowy pod warunkiem wiaSciwego leczenia
skojarzonego. Istniejg rzadkie podtypy MTM koficzyn
i tutowia cz¢sciej dajace przerzuty w weztach chtonnych
(np. rhabdomyosarcoma, sarcoma epithelioides, clear cell
sarcoma czy sarcoma synoviale), a takze do jamy brzusz-
nej (liposarcoma myxoides). Z kolei w przypadku MTM
przestrzeni zaotrzewnowej lub trzewi najcze¢Sciej obser-
wuje si¢ nawroty miejscowe, a w drugiej kolejnosci prze-
rzuty w watrobie.

Badania wskazuja, ze wyniki leczenia doroslych
chorych z przerzutami w plucach sg tym lepsze, im
mniejsza jest liczba zmian przerzutowych, co wskazuje
bezposrednio na znaczenie wczesniejszego ich wykry-
wania w toku badan kontrolnych. W dostepnych publi-
kacjach, analizujacych znaczenie regularnych badan
kontrolnych po leczeniu MTM, ocenia si¢, ze badanie
RTG klatki piersiowe]j pozwolifo na wykrycie ponad 60%
przerzutéw w plucach, zanim daly one objawy kliniczne.
W Swietle dostepnych badan wydaje si¢, ze RTG klatki
piersiowej jest wystarczajace w rutynowych badaniach
kontrolnych; nie ma potrzeby wykonywania KT klatki
piersiowej. Wykrycie lub podejrzenie obecnosci guzka
na RTG Kklatki piersiowe] stanowi wskazanie do wykona-
nia KT w celu potwierdzenia przerzutu oraz oceny liczby
i lokalizacji guzkéw w plucach, obrazowania optucnej,
Srodpiersia oraz weztow chlonnych wnek i Srodpiersia.
Okresowe badania KT klatki piersiowej nalezy rozwazac
jedynie w przypadku chorych na migsaki o bardzo duzym
ryzyku rozsiewu choroby. W 2002 roku Panel Eksper-
tow American College of Radiology zalecit badanie KT
jako najwtasciwsza metod¢ do badan kontrolnych po
operacjach ogniska pierwotnego MTM o bardzo duzym
ryzyku rozsiewu choroby oraz po operacjach przerzutow.
Po 5 latach w toku kontynuowania obserwacji badania
RTG Kklatki piersiowej nalezy wykonywac co 12 miesigcy.
Z kolei ocena kontrolna pod katem nawrotow miejsco-
wych w pierwszym rz¢dzie powinna obejmowac staranne
badanie przedmiotowe, z ewentualnym uzupelnieniem
badaniem ultrasonograficznym, blizny w przypadku
zmian fatwo dostgpnych takiej ocenie na konczynach czy
powlokach tutowia. Trzeba réwniez powiadomié cho-
rego o objawach ewentualnej wznowy miejscowej, gdyz
samokontrola blizny po wycigtym ognisku pierwotnym
miesaka, dokonywana przez pacjenta, cz¢sto prowadzi do
wykrycia nawrotu choroby poza schematem wizyt kontro-
Inych. U chorych na MTM o duzym stopniu zlosliwosci
w lokalizacji koficzynowej cze¢S¢ ekspertOw zaleca, aby
pierwotna lokalizacja nowotworu byta poddawana ocenie
ultrasonograficznej lub badaniu MR. Jednak rutynowe
stosowanie tych badan obrazowych nie jest uzasadnione,
gdy poréwnuje si¢ ich skuteczno$¢ w stosunku do ponie-
sionych kosztow.

Z kolei w przypadku MTM pierwotnie zlokalizo-
wanych w przestrzeni zaotrzewnowej, Srodotrzewnowo
lub w okolicy pachwinowej skutecznymi metodami kon-
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troli sa badania obrazowe (spiralna KT z kontrastem lub
MR). Nawroty miejscowe MTM w przestrzeni zaotrzew-
nowej lub Srddotrzewnowe sa czestsze niz w lokalizacji
konczynowej lub powlok jamy brzusznej i klatki piersio-
wej, a umiejscowienia te sg trudno dost¢pne w badaniu
przedmiotowym. Zdaniem wielu do§wiadczonych chirur-
géw mniej agresywne badania kontrolne sa uzasadnione
szczegblnie w przypadku drugiego nawrotu migsakow
przestrzeni zaotrzewnowej, gdyz nie ma dowodow, ze
w takim przypadku wczesniejsze wykrycie nawrotu popra-
wia przezycia.

W doswiadczonych osrodkach onkologicznych
wykonuje si¢ rutynowo badania kontrolne co 3-4 mie-
sigce przez pierwsze 2-3 lata po leczeniu, a nastgpnie co
6 miesigcy przez nastepne 2 lata i pdzniej raz w roku.
Ryzyko nawrotu choroby zalezy od stopnia ztosliwoSci
histologicznej i wielkoSci pierwotnego migsaka, radykal-
nosci leczenia skojarzonego oraz czasu, jaki uplynat od
leczenia pierwotnego mig¢saka. Wiadomo, ze w MTM
o niskim stopniu ztosliwosci oraz wielkosci ponizej 5 cm
ryzyko nawrotu choroby po radykalnym leczeniu jest bar-
dzo mate. W przypadku atwej dostgpnosci blizny poope-
racyjnej, gdy mozliwa jest ocena w badaniu przedmioto-
wym, nie jest konieczne wykonywanie zadnych dodatko-
wych badan obrazowych, a jedynie rozwazenie wykonania
badania RTG klatki piersiowej w dwoch plaszczyznach
co 6-12 miesiecy przez pierwsze 3 lata, a nastgpnie kon-
trola co rok. Z kolei w przypadkach migsakéw o duzym
stopniu ztosliwosci, w ktorych ryzyko przerzutéow do pluc
oraz nawrotu miejscowego jest znaczace, konieczne jest
wykonywanie cyklicznej oceny radiologiczne;j klatki pier-
siowej oraz, oprocz starannego badania przedmiotowego,
uzasadnione moze by¢ skierowanie chorego na badanie

Tab. V. Schemat badan kontrolnych chorych
na miesaki tkanek migkkich

Rodzaj badania Lata po leczeniu

1 2 3 4 5
wywiady 4 4x 3x  2x X

badanie fizykalne (w tym waga chorego) 4x 4x 3x 2x 2x

stopient sprawnosci (skala WHO) 4x  4x 2x  2x
RTG klatki piersiowej* 4x  4x 3x 2x 2
badania rozszerzone** krwi x X X X X
scyntygrafia koS¢ca i USG watroby x X X 0Xx

badania obrazowe miejsca po wycietym  ?x  ?x  7x  ?x X
migsaku™®**

- tomografie komputerowq klatki piersiowej nalezy rozwazy¢ jako
badanie kontrolne u chorych na migsaki o duzym ryzyku rozsiewu;

— morfologia z rozmazem, plytki krwi, mocznik, elektrolity, kreatynina,
bilirubina, AP, AspAT, AIAT, GGTE, LDH 4x = co 3 m; 3x = co
4m; 2x = co 6 m; Ix = jeden raz w roku; ?x = w razie potrzeby;

- tomografia komputerowa, rezonans magnetyczny, ultrasonografia
— nalezy rozwazac w zaleznosci od ryzyka nawrotu (migsaki o wyso-
kim stopniu zlosliwosci histologicznej, wycigcie marginalne) oraz
trudnosci oceny danej lokalizacji w badaniu przedmiotowym (np.
przestrzen zaotrzewnowa, srodotrzewnowo)

w5k

ek

obrazowe okolicy po wycietym guzie pierwotnym. Zadne
stosowane dotad badania laboratoryjne nie prowadza do
skutecznego wykrycia nawrotu mi¢sakoéw. W przypadku
umiejscowien trudno dostepnych badaniu przedmioto-
wemu, czyli przestrzeni zaotrzewnowej oraz lokalizacji
Srodotrzewnowej, nalezy wykonywac okresowa oceng pod
katem nawrotu choroby za pomoca badan obrazowych.
Badaniem z wyboru w takich przypadkach jest badanie
KT z kontrastem. Warto$¢ badania pozytonowej tomo-
grafii emisyjnej w schemacie badan kontrolnych po lecze-
niu MTM nie jest ustalona.

Istotne jest réwniez poinformowanie chorego, ze
nawet po okresie 10 lat od leczenia pierwotnego MTM
moga wystepowac pozne nawroty tego nowotworu lub
rozwija¢ si¢ nowotwory indukowane w wyniku zasto-
sowania w czasie leczenia skojarzonego radioterapii.
W Tabeli V przedstawiono proponowany schemat badan
kontrolnych po leczeniu.

Podsumowanie

Migsaki tkanek migkkich (MTM) stanowig heterogenng
grupe rzadkich nowotworéw pochodzenia mezenchymal-
nego. Najczestszym objawem MTM jest niebolesny guz.
Niezbednym elementem diagnostycznym w MTM jest
biopsja guza, umozliwiajaca postawienie rozpoznania hi-
stopatologicznego. Konieczne jest takze okreslenie stop-
nia zaawansowania klinicznego, ktory stanowi kombina-
cje najistotniejszych czynnikow prognostycznych: stopnia
ztosliwosci histologicznej (G), wielkosci i lokalizacji guza
(T) oraz obecnosci przerzutéw (N, M). Podstawa leczenia
MTM jest zapewnienie kontroli miejscowej nowotworu,
co mozna osiagnac tylko poprzez radykalne leczenie chi-
rurgiczne ogniska pierwotnego oraz — w przypadku prze-
rzutow — radykalne chirurgiczne usunigcie przerzutow.

Radioterapia w skojarzeniu z chirurgia jest obec-
nie standardowym postgpowaniem w leczeniu MTM.
Wyjatek stanowiag MTM o niskiej zto§liwosci (G1) i wiel-
kosci ponizej 5 cm. Chemioterapia u chorych na wigk-
szo$¢ typdw MTM powinna by¢ przeprowadzana tylko
w ramach badan klinicznych, a nie szeroko stosowanej
praktyki.

Wspdlczesne agresywne skojarzone leczenie wielo-
specjalistyczne, prowadzone w wyspecjalizowanych osrod-
kach, potaczone ze stosowaniem technik rekonstrukeyj-
nych i leczeniem rehabilitacyjnym, pozwala w wigkszoSci
MTM o lokalizacjach konczynowych na oszczedzenie
konczyny oraz osiagni¢cie ponad 70% przezy¢ 5-letnich.

Doc. dr hab. n. med. Piotr Rutkowski

Klinika Nowotwordw Tkanek Migkkich i Kosci

Centrum Onkologii — Instytut im. Marii Sktodowskiej-Curie
ul. Roentgena 5, 02-781 Warszawa

e-mail: rutkowskip@coi.waw.pl
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