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Wstep

STRESZCZENIE

Miesaki tkanek migkkich wywodzg sig z tkanki mezodermalnej. Umiejscawiajg si¢ gtéwnie w obrebie konczyn
(50% przypadkow), tutowia (30%), gtowy i szyi (10%) oraz w przestrzeni zaotrzewnowej (10%). Migsaki te stanowig
okoto 1% wszystkich nowotwordw ztosliwych u dorostych. Dotychczas przyczyny powstawania migsakow tkanek
migkkich nie zostaly dobrze poznane. Wystepujg one czesciej u 0séb z chorobami o podiozu genetycznym. Czest-
sze wystgpowanie migsakow obserwuje sie u 0sob z chorobg von Recklinghausena (neurofibromatosis type 1),
zespotem Gardnera, zespotem Wernera, stwardnieniem guzowatym oraz zespotem Li-Fraumeni (mutacja p53).
Przedmiotem opracowania jest przypadek 29-letniego pacjenta z olbrzymim guzem szyi i chorobg von Recklin-
ghausena, skierowanego do leczenia na Oddziale Chirurgii Klatki Piersiowej z rozpoznaniem MPNST w stadium
rozsiewu do wezta chtonnego pachy lewej i lewego podudzia.

Stowa kluczowe:mazidwczak ztosliwy, zlosliwy nowotwdr tkanek miekkich

ABSTRACT

Soft-tissue sarcomas originate from the mesodermal tissue. They mainly locate within extremities (50% of cases),
trunk (30%), head and neck (10%), and in the retroperitoneal space (10%). Sarcomas represent about 1% of all
malignant tumours in adults. So far, causes of the soft-tissue sarcomas have not been well recognised. These
neoplasms occur more frequently in persons with genetic diseases. Frequent prevalence of sarcomas is observed
in subjects with Von Recklinghausen disease (neurofibromatosis), Gardner syndrome, Werner syndrome, tuberous
sclerosis, and Li-Fraumeni syndrome (mutation p53). This paper presents the case of a 29-year-old patient with
a large tumour of the neck and Von Recklinghausen disease, referred to the Department of Thoracic Surgery with
the diagnosis of MPNST (malignant peripheral nerve sheath tumours).

Key words: soft tissue sarcoma, synovial sarcoma

rozrastac si¢ agresywnie miejscowo i zagrazaé zdrowiu
pacjenta, ale zwykle niepowodujace przerzutéw [1, 2].

Nowotwory tkanek migkkich sa klasyfikowane og6l-
nie na podstawie typu tkanki, z ktérej pochodza. Moga
wywodzi¢ si¢ z tkanki thuszczowej, tkanki facznej, migsni
oraz z tkanki nerwowej i naczyniowej. Dla niektorych gu-
z6w tkanek migkkich ich odpowiednik w prawidtowych
tkankach mezenchymalnych pozostaje nieznany. No-
wotwory tkanek migkkich moga wystgpowaé w kazdym
wieku. Wigkszo§¢ zmian tagodnych jest rozpoznawana
przypadkowo lub tez zwraca uwagge ze wzgledu na miej-
scowe objawy guza. Migsaki tkanek migkkich wystepuja
rzadziej, charakteryzuja si¢ agresywnym wzrostem
miejscowym i obecnoscig licznych odlegltych przerzutéw.
Posrednie miejsce zajmuja nowotwory, ktére moga

Z1osliwe nowotwory tkanek miekkich wystepuja rzadko,
stanowia mniej niz 1% wszystkich rozrostéw nowotwo-
rowych u dorostych. Jednak guzy te sa na czwartym
miejscu pod wzgledem czgstoSci wystepowania wsrod
nowotworéw ztosliwych wieku dzieciecego, po nowo-
tworach uktadu krwiotwoérczego, guzach pochodzenia
nerwowego oraz guzie Wilmsa [3, 4].

Z1osliwy nowotwor, wywodzacy sie z ostonek nerwéw
obwodowych (MPNST, malignant peripheral nerve she-
ath tumor), stanowi 5-15% mig¢sakow tkanek migkkich
i najczesciej dotyczy pacjentéw miedzy 30. a 50. rokiem
zycia [5]. W ponad 30% przypadkéw MPNST rozwija si¢
na podtozu wczesniej istniejacego nerwiakowtdkniaka
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(neurofibroma) u pacjentéw z nerwiakowtdkniako-
watoscia typu I (choroba von Recklinghausena; NF1,
neurofibromatosis type I). Makroskopowo MPNST jest
guzem spoistym, nie catkowicie odgraniczonym, czg¢sto
usianym ogniskami martwicy i krwotokami. Typowa
zmiana jest zbudowana z komoérek podobnych do fibro-
blastéw, z wydluzonymi jadrami i czesto wystepujacymi
mitozami. Immunohistochemicznie MPNST wykazuje
obecnos¢ takich markeréw réznicowania w kierunku
ostonek nerwowych, jak biatko S-100, Leu 7, PGP9 [6].
W przypadku choroby uogélnionej podejmuje si¢ palia-
tywna chemioterapi¢ z zastosowaniem doksorubicyny
i ifosfamidu. Poprawe kliniczng po chemioterapii ob-
serwuje si¢ u 25-30% chorych.

Maziéwczak ztosliwy (sarcoma synoviale) jest rzad-
kim nowotworem; stanowi 5-10% wszystkich migsakow
[7]. Najczesciej choruja pacjenci w przedziale wiekowym
25-35 lat. Nowotwor ten moze pojawic si¢ w kazdej
lokalizacji. Wbrew przyjetej nazwie nie udato sie udo-
wodnic¢ zwigzku z tkankami synowialnymi [8]. Obecnie
przypuszcza si¢, ze wywodzi si¢ zkomorki mezenchymal-
nej i rozwija w okolicy stawdw, cho¢ czasem pojawia si¢
w tkankach odlegltych od stawdw [9]. Histologicznie wy-
roznia si¢ kilka podtypéw tego guza. Najczestszy podtyp
jednofazowy (monophasic) jest zbudowany z komoérek
wrzecionowatych, tworzacych wiazki przypominajace
tawice sardynek [10]. Z powodu monotonnego uktadu
wigzkowego jest on czesto mylony z innymi guzami
wrzecionowatokomoérkowymi, np. z fibrosarcoma czy
MPNST. Podtyp dwufazowy (biphasic), obok komérek
wrzecionowatych, posiada komoérki nablonkowe, two-
rzace gruczoly, struktury brodawkowe i pola lite. W tym
podtypie moze dominowa¢ komponent wrzecionowa-
tokomoérkowy lub nabtonkowy [10]. Trzecim podtypem
maziéwczaka ztoSliwego jest podtyp niskozréznicowany
(poorly differentiated), mikroskopowo charakteryzujacy
sie obecnoscia pol, zbudowanych z matych okraglych ko-
moérek z licznymi figurami mitotycznymi i martwica [11].
Bardzo rzadko wystgpujacym podtypem maziéwczaka
ztosliwego jest podtyp ze zwapnieniami (calcifying type).
Podtyp ten wyrdznia obecno$¢ licznych mikrozwapnien
i lepsze rokowanie [8].

Rokowanie u pacjentéw z guzami tkanek miekkich
zalezy od wielu czynnikéw. Rozréznienie zmian tagod-
nych od ztosliwych w wielu przypadkach jest proste, lecz
w niektérych moze si¢ okazaé niezwykle trudne. Istotny
wplyw na rokowanie maja: typ histologiczny guza, jego
dojrzato$¢ wyrazona stopniem zréznicowania (grading),
a takze wielko$¢ i zasigg anatomiczny (staging). Niektore
miesaki, np. mi¢§niakomiesak prazkowanokomoérkowy
(RMS, rhabdomyosarcoma) u dzieci dobrze reaguje na
leczenie skojarzone, inne natomiast, takie jak maziow-
czak ztosliwy, wydaja si¢ nie reagowac na zadne leczenie
[12]. W znacznej czg$ci nowotwordw tkanek miekkich
wystepuja state zaburzenia chromosomalne, dajace si¢
zdiagnozowaé za pomoca standardowych technik cy-

togenetycznych i molekularnych. Niektére nowotwory
daja si¢ rozpozna¢ na podstawie wystg¢pujacych w nich
translokacji, ktore sa niekiedy czynnikami rokowniczymi.

Opis przypadku

Na Oddziat Chirurgii Klatki Piersiowej zostat przy-
jety 29-letni mezczyzna z rozpoznaniem histopatolo-
gicznym MPNST, celem zabezpieczenia droznosci drog
oddechowych oraz rozwazenia mozliwosci paliatywnej
resekcji guza. Rozpoznanie histopatologiczne uzyskano
na podstawie biopsji otwartej guza, wykonanej w jedno-
stce kierujacej. Przed przyjeciem na Oddziat Chirurgii
Klatki Piersiowe] pacjent przeszedt radioterapi¢ pa-
liatywna na obszar guza szyi. W 2012 roku u pacjenta
rozpoznano wieloogniskowa chorobe von Recklinghau-
sena. Podczas przyjecia jako dolegliwosci chory wymienit
kaszel oraz duszno$¢ przy niewielkim wysitku (ryc. 1, 2).
W badaniu przedmiotowym stwierdzono w okolicy szyi,
nieco po prawej stronie ruchomy wzgledem podtoza guz
owalny, twardy, o §rednicy 15 cm, ponadto na skoérze
liczne guzki (nerwiakowtdkniaki) oraz znami¢ owlosione
w okolicy ledzwi po prawej stronie. Bronchoskopowo
stwierdzono przemieszczenie krtani ku lewej stronie;
2 cm ponizej fatdow glosowych ucisk tchawicy od strony
prawej, powodujacy zwezenie jej Swiatta o 50%. Poza
tym w drzewie oskrzelowym obustronnie nie stwierdzono
zmian. W miejscu zwezenia zatozono stent powlekany,
samorozprezalny o wymiarach 16 X 60 mm. Radiologicz-
nie stwierdzono prawidlowe polozenie stentu. Pacjenta
wypisano do domu wstanie ogélnym dobrym.

W ramach kontynuacji leczenia i nadzoru onkolo-
gicznego pacjent otrzymat chemioterapi¢ paliatywna
(ifosfamid), a pig¢ miesiecy p6Zniej zostal ponownie
przyjety na Oddziat Chirurgii Klatki Piersiowej, celem
usuniecia stentu dotchawiczego, ktéry przemiescit si¢
w dot, przez co przestat spelniac¢ swoja dotychczasowa
funkcje. W wykonanej przed i po kontrascie tomografii
komputerowej szyi i §rédpiersia (technikg spiralna,
kolimacja 40 x 0,6 mm, aparatem SOMATOM Defi-
nition Edge), ktora byta badaniem poréwnawczym do
tomografii komputerowej wykonanej przed 8 miesia-
cami, stwierdzono progresj¢ wielkosci guza. Aktualny
najwigkszy wymiar poprzeczny guza wynosit 13 cm,
podczas gdy w poprzednim badaniu ok. 7 cm. Guz
spowodowat przemieszczenie i uci§nigcie tchawicy na
poziomie otworu gérnego klatki piersiowej. Szerokos¢
Swiatla tchawicy w ptaszczyZnie czotowej wynosita 10 mm
(poprzednio 16 mm). Ponizej, w obrebie klatki piersio-
wej, widoczny byt stent wewnatrztchawiczy, dochodzacy
do miejsca podziatu tchawicy. Mozna przypuscié, ze
obnizenie stentu miato Scisly zwiazek z rozrostem guza.
W lewym nadobojczu stwierdzono stabo wzmacniajacy
si¢ guz o wymiarach 76 X 36 mm. W bezpoSredniej
okolicy tetnicy szyjnej wspdlnej prawej zobrazowano
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Rycina 2. Kontrolne RTG klatki piersiowej w projekcji PA

— po zatozeniu stentu samorozprezalnego do tchawicy

kilka mniejszych zmian satelitarnych, o §rednicy nieprze-
kraczajacej 2 cm. Guz w obrebie Srddpiersia gérnego
spowodowal przemieszczenie na lewa strong¢ gardta
dolnego oraz srodkowego. Konkluzjg tego badania jest
progresja wielkoSci zmian o okoto 35% w poréwnaniu
z badaniem poprzednim. Stent z tchawicy usunig¢to. Po
zabiegu chory nie zgltaszat dusznosci. Pacjenta wypisano
do domu w stanie ogélnym stabilnym.

Po trzech tygodniach pacjenta ponownie przyjeto
na Oddzial z zamiarem kwalifikacji do paliatywnego
leczenia operacyjnego. Wykonano rezonans magne-
tyczny w celu oceny topografii naczyn (badanie MR szyi
w plaszczyznach czotowych i strzatkowych w sekwencjach
T2/FR/FSE, T1/SE, T2/FS, po dozylnym podaniu §rod-
ka cieniujacego wykonano sekwencje T1/FSE i T1/FS,
ocena naczyf po dozylnym podaniu §rodka cieniujacego
— metoda TRIX). W opisie: obecno$¢ rozlegltej masy
patologicznej, zmiana ma policykliczne obrysy, obrze-
za regularne, brak nacieku struktur sasiadujacych. Na
przednio przySrodkowej powierzchni guza widoczne
sa tetnice szyjne wspdlne zewnetrzna i wewngtrzna,
o regularnym $wietle i §cianach bez cech nacieku. Zyta
wewnetrzna, przebiegajaca wzdhuz tylnej powierzchni
guza, jest mocno sptaszczona wskutek ucisku. Jest
drozna, bez cech nacieku. Guz lokalizuje si¢ powyzej
stawu obojczykowo-mostkowego, nie powoduje nacieku
struktur kostnych. Guz od géry wnika do przestrzeni
podzuchwowej, bez nacieku §linianki podzuchwowe;.
Wezly chtonne szyi niewidoczne. Po dozylnym podaniu
Srodka cieniujacego zmiana ulega niejednorodnemu
wzmocnieniu kontrastowemu. Kolejne ognisko zloka-
lizowane jest w lewej okolicy nadobojczykowej, bez na-
cieku struktur sasiadujacych zaréwno struktur kostnych,
naczyfn podobojczykowych, jak i mig§ni. W segmencie
I/II ptuca prawego stwierdza si¢ migkkotkankowy dobrze
odgraniczony naciek, ulegajacy réwniez kontrastowemu
wzmocnieniu. Po uwzglednieniu wynikéw badan pa-
cjenta zakwalifikowano do operacji paliatywnej (ryc. 3).
Wykonano poprzeczne cigcie skdrne, przecinajac tkan-
ke podskdrnag i migsien szeroki szyi, az do gltebokoSci
powierzchownej powigzi szyjnej, na dlugosci pozwala-
jacej na uwidocznienie guza. Nacigcie skory nastepnie
poglebiono, uwidaczniajac w ten sposdb guz. Preparujac
alternatywnie na ostro i na tepo wzdtuz tetnicy szyjnej
wspolnej prawej odpreparowano guza od otaczaja-
cych go tkanek. Po wypreparowaniu pe¢tle naczyniowe
umieszczono dookota tetnicy szyjnej wewnetrznej i tet-
nicy szyjnej zewnetrznej, co umozliwitoby zatrzymanie
i bezpoSrednia kontrole ewentualnego krwotoku.
Gléwne naczynia rozdzielono, zacis$nieto i podwiazano.
Guz usunieto w monobloku. Przeprowadzono kontrole
hemostazy. Zatozono drenaz pola operacyjnego. Rane
pooperacyjna zamknieto warstwowo. W pierwszej dobie
po zabiegu wystapil masywny krwotok z tetnicy szyjnej
wspOlnej prawej, ktora ulegta rozwarstwieniu. Chory
byl ponownie operowany w trybie nagtym — podczas
rewizji podwiazano krwawiace naczynie. Szacunkowa
utrata krwi wynosita 1500 ml — przetoczono 2 jednostki
koncentratu krwinek czerwonych (KKCz), zgodnego
grupowo — bez powiktafi. Po operacji chory byt przy-
tomny, bez objawéw ogniskowego uszkodzenia oSrod-
kowego uktadu nerwowego (OUN). W drugiej dobie po

176

www.opk.viamedica.pl



Mariusz Stefanski i wsp., Maziéwczak ztosliwy okolicy szyi

Rycina 3. Guz przed usunieciem en bloc
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Rycina 4. Obraz makroskopowy guza

operacji przetoczono trzecia jednostk¢ KKCz. Pacjent
zostat wypisany w 9. dobie pooperacyjnej w stanie
og6lnym dobrym. Wyciety guz przekazano do badan
histopatologicznych (ryc. 4). W opisie badania: guz
owymiarach 14 X 12 X 7 cm, do$¢ dobrze odgraniczony
pseudotorebka, nie naciekajacy skory. Na przekroju
z6ltawy, z polami martwicy. Na obwodzie guza widocz-
ne guzkowe struktury przypominajace wezly chlonne.
W badaniu immunohistochemicznym utkanie guza
wrzecinowatokomdrkowego nienablonkowego o feno-
typie CD99(+), bcl-2(-), CD68(-), CK AE1/AE3(-),
S-100(=x), CD34(+), aktyna (=), desmina (-). Wysoka
aktywno$¢ proliferacyjna nowotworu — odczyn Ki-67
byt dodatni w okoto 40% jader komérkowych. Catosé

a8 07 M om ow

obrazu histopatologicznego odpowiada rozpoznaniu
mazidwczaka ztosliwego (monophasic synovial sarcoma).

Podsumowanie

Istnieje niewielka grupa mig¢sakéw o nieznanej
histogenezie. Nalezg do niej migsak pecherzykowy
tkanek migkkich (ASPS, alveolar soft part sarcoma),
migsak nabtonkowaty i maziéwczak zto§liwy. Sposréd
nich najczeSciej wystepuje, oméwiony w powyzszym
przypadku, mazidwczak ztosliwy (sarcoma synoviale).
Stanowi on 10% wszystkich mi¢sakéw migkkich.
W wigkszosci migsakéw maziéwkowych obecna jest
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charakterystyczna (i wystepujaca tylko w tym nowotwo-
rze) translokacja chromosomalna t(X;18)(p11.2;q11.2).
Translokacje te wigze si¢ z niedawno zidentyfikowanymi
nieprawidtowo$ciami w obrgbie genéw towarzyszacych
mazidéwczakowi ztosliwemu. Wydaje si¢, ze owe geny
maja wplyw na morfologi¢ i biologi¢ tych nowotwordw
[13]. Maziéwczaki zloSliwe sa nowotworami réznych
rozmiar6w — od malych, pozornie odgraniczonych
zmian, az po duze, rosnace naciekajaco masy. Rzadko
wystepujacy maziéwczak w postaci jednofazowej jest
najbardziej ztosliwy. Pomocne w rozpoznaniu jest wyka-
zanie keratyny lub nablonkowego antygenu blonowego
(EMA, epithelial membrane antigen). Najlepszym czyn-
nikiem potwierdzajacym rozpoznanie jest wykazanie
translokacji chromosomalnej t(X;18) [13].

Istota leczenia chorych na migsaki tkanek migkkich,
zlokalizowanych w réznych regionach ciala, jest opera-
cyjne usunigcie guza. Przed rozpoczgciem leczenia naj-
odpowiedniejszym postgpowaniem jest rzetelna ocena
mozliwosci wykonania catkowitej resekeji, z uwzglednie-
niem bezpieczenstwa pacjenta — ocena miejscowego
zaawansowania, naciekania struktur sasiadujacych. Pre-
feruje si¢ usunigcie guza w monobloku z zachowaniem
mozliwie najszerszych margineséw. Niemniej zakres
operacji nalezy tak dostosowac, aby unikna¢ uszkodzenia
waznych struktur, w dazeniu do uzyskania odpowiednich
marginesow [14]. Po zastosowanym leczeniu chirurgicz-
nym do decyzji kwalifikujacych onkologéw pozostaje
zasadno$¢ kontynuacji leczenia, poprzez zastosowanie
chemio- lub radioterapii. Standardowym postgpowa-
niem jest uzupetniajaca radioterapia, pomimo relatyw-
nie niskiej promieniowrazliwosci nowotworu. Ponadto
obecnie analizowane s3 schematy leczenia skojarzonego

z udzialem radioterapii przedoperacyjnej, co dotyczy
niedrobnokomérkowych migsakéw tkanek migkkich,
w tym maziéwczaka.
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