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e-mail: Lszylberg@cm.umk.pl stowego wywodzacego sie z lewej zatoki szczekowej. W obrazach tomografii komputerowej (TK) i rezonansu
magnetycznego (MRI) wykazano obecnos¢ nieprawidiowej masy naciekajacej otaczajgce tkanki. Rozpoznanie
chrzestniakomiesaka nie zostato przez diugi czas ustalone z powodu braku korelacji pomiedzy obrazem klinicz-
nym a mikroskopowym. U chorej wykonano lewostronng, subtotalng maksilektomie metoda Webera-Fergusona,
obustronng etmoidektomieg, sfenoidektomie i prawg goérng turbinektomie, wyciecie przegrody nosa, lewej zatoki
czotowej oraz enukleacje lewej gatki ocznej.
Obraz mikroskopowy materiatu z biopsji moze nie by¢ wystarczajacy do postawienia wtadciwej diagnozy.
Powyzszy przypadek przedstawia, jak istotna jest wiasciwa korelacja dostepnych wynikéw badan obrazowych
oraz badan histopatologicznych oraz jak heterogennym nowotworem moze by¢ chrzgstniakomigsak. Pobranie
do oceny tkanek z réznych fragmentéw guza jest kluczowe dla zmniejszenia ryzyka btedu diagnostycznego.
W skomplikowanych i niejednoznacznych przypadkach nawet niepewne rozpoznanie histopatologiczne moze
okaza¢ pomocne w ustaleniu wiasciwego postgpowania terapeutycznego.
Stowa kluczowe: zatoka szczekowa, chrzestniakomigsak, przeglad literatury

ABSTRACT

Chondrosarcoma is a malignant mesenchymal tumour that is the second most common bone tumour after
osteosarcoma. lIts diagnosis is among the most difficult ones in tumour pathology. Here, we report a very unique
case of chondrosarcoma in maxillary sinus.

A 45-year-old woman presented with a tumour on the left side of the maxillary sinus. CT and MRIimaging showed
an abnormal mass destructing surrounding tissues. The final diagnosis of chondrosarcoma could not be made
for a long time due to lack of correlation between clinical and microscopic examinations. The patient underwent
left subtotal maxillectomy via Weber-Ferguson incision, bilateral ethmoidectomy, sphenoidectomy, and right upper
turbinectomy, and excision of nasal septum, left frontal sinus, and left exenteration of orbit.
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Histological changes in the small biopsy specimen may be not sufficient for definitive diagnosis. Our case shows

that radiography combined with histopathology is necessary to make the final diagnosis. The presented case

revealed that chondrosarcoma can be a heterogeneous tumour. Collecting tissue samples from different locations
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Wstep

Chrzgstniakomigsak, typ nowotworu wywodzacego
sie z tkanki mezenchymalnej, jest drugim co do czestosci,
po mig¢saku ko$ciopochodnym, nowotworem ztos§liwym
kosci. Chrzestniakomigsak zwykle umiejscawia si¢
w obrebie kosci biodrowych, zeber oraz kosci diugich
i zazwyczaj dotyczy dorostych, bez predylekciji w kie-
runku ktérejs z pici [1]. Najczesciej chrzestniakomigsaki
powstaja de novo, niemniej u czgéci chorych rozwijaja
si¢ na podtozu chrzestniakéw, jako sktadowa zespotu
Maffucciego, choroby Olliera czy choroby Pageta [2—4].
Jednym z podstawowych mechanizméw genetycznych
zwigzanych z rozwojem chrzestniakomiesakow jest
amplifikacja protoonkogenéw C-MYC oraz FOS/JUN.
Zaburzenia genetyczne czegsto stwierdzane w wyso-
kozréznicowanych chrzgstniakomigsakach obejmuja
amplifikacje 12q13 oraz utrat¢ 9p21. Region 12q13
zawiera gen MDM?2, bedacy ujemnym regulatorem
TP53. Region 9p21 zawiera dwa geny regulujace cykl
komoérkowy: CDKN21/p16/INK4A oraz INK4A-pl4.
Niskozréznicowane chrzestniakomigsaki charakteryzuje
utrata ekspresji INK4A/p16, co sugeruje znaczenie tego
genu w progresji nowotworu [5-7]. Wyrdznia si¢ trzy
stopnie ztosliwosci chrzgstniakomiesakéw w zaleznoSci
od charakterystyki komorek, obecnosci atypii, aktywno-
$ci mitotycznej, rozmiaru jadra oraz sktadu podscieliska
nowotworu [8]. Zdolno$¢ do tworzenia przerzutow
odleglych zalezy od stopnia zto§liwo$ci nowotworu, z ry-
zykiem wynoszacym od 10% dla 1. stopnia ztosliwosci.
do 70% dla 3. stopnia zto§liwosci. Typowa lokalizacja
przerzutéw chrzestniakomigsakéw sa pluca [8]. Odsetki
przezy¢ 5-letnich wynosza okoto 90% dla 1. stopnia
ztosliwosci, 81% dla 2. stopnia zto§liwosci oraz 43% dla
3. stopnia ztosliwosci [9]. Rozpoznanie chrzestniakomig-
saka nalezy do jednego z najtrudniejszych w patologii
nowotwor6w, a obraz histologiczny widoczny w skapym
materiale biopsyjnym moze nie by¢ wystarczajacy dla
postawienia diagnozy. W niejednoznacznych przypad-
kach konieczne jest uwzglednienie obrazéw tomografii
komputerowej (TK) i rezonansu magnetycznego (MRI,
magnetic resonance imaging). Okoto 12% chrzestniako-
miesakow rozwija si¢ w narzadach glowy i szyi, zazwy-
czaj u dorosltych pomiedzy trzecia oraz szésta dekada
zycia. Chorzy moga zglasza¢ niespecyficzne objawy,
rozniace si¢ istotnie w zalezno$ci od doktadnego umiej-
scowienia guza [8, 10, 11]. Najczestszymi lokalizacjami

is essential for improving diagnosis and reducing diagnostic error. Combining clinical data even with uncertain
microscopic examination may be a solution in borderline and complicated cases.

Key words: chondrosarcoma, maxilla, sinus, review

chrzestniakomigsaka w narzadach gltowy i szyi jest krtan,
w tym chrzastka tarczowata oraz chrzastki nalewkowate
[12]. Niemniej chrzestniakomiesaki moga rozwijac sic we
wszystkich czeSciach twarzoczaszki zawierajacych elementy
tkanki chrzestnej, takich jak Zuchwa, zatoki oboczne nosa,
okolica nosowej czgsci gardia czy podstawa czaszki [13, 14].
Leczeniem z wyboru jest szeroka resekcja chirurgiczna
wszystkich zajetych struktur, z zachowaniem adekwatnego
marginesu zdrowych tkanek i utrzymaniem, w miar¢ moz-
liwosci, funkcji narzadéw. Radioterapi¢ mozna zastosowaé
w celu zmniejszenia ryzyka nawrotu miejscowego. Do
kluczowych czynnikéw okreSlajacych rokowanie w przy-
padku chrzestniakomigsaka zatoki szczgkowej naleza
lokalizacja anatomiczna, rozmiar, zasieg zajetych struktur
oraz stopien zlosliwosci histologicznej nowotworu [15].
Odsetek 5-letnich przezy¢ chorych na chrzgstniakomie-
saka wywodzacego si¢ ze szczgki lub koSci twarzoczaszki
szacuje si¢ na okoto 67,6%. Jednakze z uwagi na znaczne
zrdznicowanie w zakresie czasu do progresji miejscowej
lub pojawienia si¢ przerzutéw odleglych konieczne sa
dozywotnie, Sciste, badania kontrolne [16].

Opis przypadku

Czterdziestopigcioletnia chora zglosila si¢ na Szpi-
talny Oddziat Ratunkowy z powodu krwawienia z nosa
i uczucia ,zatkania” jamy nosowej po lewej stronie.
Obrazy TK oraz MRI uwidocznily guz o wymiarach 59
X 41 mm w obszarze lewej zatoki szczgkowej siegajacy
do przySrodkowej §ciany prawej zatoki szczekowej
i powodujacy destrukcje przegrody nosowej (ryc. 1). Na-
ciek objat wszystkie matzowiny nosowe. W komorkach
sitowych stwierdzono obecno$¢ plynu zastoinowego.
Btona §luzowa lewej zatoki klinowej byla pogrubiona.
Podczas pierwszego badania wysuni¢to podejrzenie
zajecia wyrostka zebodotowego szczgki po stronie lewe;.
Guz przylegat do przySrodkowej Sciany lewego oczodotu
i naciekat przy§rodkowy oraz dolny migsiefi prosty. D6t
skrzydtowo-podniebienny oraz podstawa §rodkowego
dotu czaszki nie byly objete naciekiem. Nie stwierdzono
powigkszenia regionalnych weztéw chtonnych. W ba-
daniu histopatologicznym rozpoznano odpryskowiaka
(hamartoma) o utkaniu mezenchymalnym.

Miesiac pdzniej chora hospitalizowano w Klinice
Otolaryngologii. W ponownym badaniu klinicznym
stwierdzono brak niedroznoSci i patologicznej wy-
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Rycina 1. Obraz tomografii komputerowej. Patologiczna masa

tkankowa o wymiarach 59 X 41 mm w obrebie lewej zatoki
szczekowej, z towarzyszaca destrukcjg przegrody nosowej oraz
naciekaniem przysrodkowej Sciany prawej zatoki szczekowej

dzieliny z prawego przewodu nosowego, niedrozno$¢é
lewego przewodu nosowego powodowana twardymi
masami nowotworowymi. Nie stwierdzono zmian
patologicznych w obrgbie jamy ustnej, gardta, krtani
oraz uszu. Ponownie pobrano fragment tkanki guza do
badania histopatologicznego. Po ocenie preparatow
barwionych hematoksyling i eozyna (HE), przy braku
jednoznacznego rozpoznania, wdrozono dodatkowe
procedury. W ocenie immunohistochemicznej komarki
nowotworowe wykazywaly dodatni odczyn immunoche-
miczny dla wimentyny oraz S-100. p53 bylo dodatnie
w 20%, a Ki-67 w 5% komorek. Biorac pod uwagge obraz
mikroskopowy oraz niska ekspresje Ki-67, wysunig¢to
podejrzenie chrzestniaka (ryc. 2). Z powodu braku
korelacji pomigdzy obrazem klinicznym a uzyskanymi
wynikami badania histopatologicznego zadecydowa-
no o pobraniu kolejnych fragmentéw tkankowych do
oceny mikroskopowej. Po wnikliwej ocenie w gronie
laryngologéw oraz patomorfologéw, uwzgledniajacej
dostepne dane kliniczne, wyniki badan obrazowych oraz
wyniki kolejnej oceny histopatologicznej, ostatecznie
postawiono rozpoznanie chrzestniakomigsaka (ryc. 3)
T4aNOMO0, w stopniu zaawansowania IVA.

Chora poddano lewostronnej, subtotalnej maksilek-
tomii metodag Webera-Fergusona, obustronnej etmo-
idektomii, sfenoidektomii i prawej gérnej turbinektomii,
wycigciu przegrody nosa, lewej zatoki czotowej oraz
enukleacji lewej gatki ocznej. W ocenie histopatolo-
gicznej cato$ci materiatlu chirurgicznego potwierdzono
postawione uprzednio rozpoznanie chrzestniakomie-
saka. Okres okotooperacyjny byl niepowiktany i chora
wypisano ze szpitala 9 dni po zabiegu.
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Rycina 2. Mikroskopowy obraz chrzestniaka. Pierwotne
powiekszenie obiektywu 10 X. Guz sktadajacy sie z dojrzatej
chrzastki szklistej, w obrebie ktorej komorki przypominaja
prawidfowe chondrocyty oraz produkujg macierz chrzestng

Rycina 3. Mikroskopowy obraz chrzestniakomiesaka. Pierwotne
powiekszenie obiektywu 10 x. A— chrzestniakomiesak ztozony
z atypowych komédrek nowotworowych przypominajgcych

chondrocyty, z utratg prawidtowego rozktadu i architektury;
B — naciekanie kosci

185



ONKOLOGIA W PRAKTYCE KLINICZNEJ — EDUKACJA 2018, tom 4, nr 3

Dyskusja

Chrzestniakomigsak zatoki szczgkowej wystepuje
z rOéwna czestoscia u kobiet i u mezczyzn. Nowotwory
wywodzace si¢ z koSci szczgkowej sa trudne do radykal-
nego leczenia i wiaza si¢ z niekorzystnym rokowaniem.
Nawroty miejscowe moga prowadzi¢ do zgonu z po-
wodu bezpoS§redniego naciekania krytycznych struktur
twarzoczaszki. Chrzestniakomigsaki w omawianej
lokalizacji wywodza si¢ z pozostatoSci embrionalnych
prekursoréw chrzastki, pozostalych po rozwoju nosa
i przegrody nosowej, znajdujacych sie w przedniej cz¢sci
kosci szczekowej, oraz z prekursoréw chrzastki Meckela
pozostalych w tylnej czgsci zuchwy [1]. Najczgstszym
objawem chrzgstniakomigsaka szczgki jest niebolesny
obrzek. Inne objawy to zaburzenia czucia, szczgkoScisk
lub utrata uzgbienia [15].

Rozpoznanie histopatologiczne chrze¢stniako-
miegsaka jest jednym z najtrudniejszych w patologii
nowotwordw. Zwykle nowotwor ten zostaje wykryty na
podstawie klasycznego obrazowania rentgenowskiego,
jednak najczesSciej uzyskane obrazy nie s wystarczajace
do réznicowania pomi¢dzy tagodnymi oraz ztoSliwymi
zmianami. Inne techniki obrazowania, takie jak TK lub
MRI, przynosza dodatkowe informacje na temat cha-
rakteru stwierdzonej zmiany. Ostateczne rozpoznanie
w wickszosci przypadkéw stawia sie na podstawie oceny
histopatologicznej biopsji guza.

W przedstawionym przypadku ustalenie prawidto-
wego rozpoznania bylo poczatkowo utrudnione z uwagi
na skapo$¢ materiatu tkankowego pobranego z guza
oraz brak dostgpu patomorfologa do petnego zakresu
danych klinicznych. Czasem réznicowanie chrzgstniaka
i wysokozréznicowanego chrzgstniakomigsaka moze
by¢ niemozliwe. Chrzgstniak jest guzem zbudowanym
z dojrzatej chrzastki szklistej, wystgpujacym najczesciej
pomiedzy 5. a 7. dekada zycia. Rozwija si¢ zazwyczaj
w linii posrodkowej szkieletu osiowego i czesto nie
daje objawdw klinicznych. Chrzestniak umiejscowiony
w obrebie jamy szpikowej kosci okreslany jest jako
enchondroma lub chrzestniak §rédkostny. Komoérki
przypominaja normalne chondrocyty oraz produkuja
macierz chrzestna. Obraz histologiczny enchondroma
moze przypominaé chrzestniakomigsaka o 1. stopniu
ztosliwosci. W obu przypadkach czesta jest obecnosé
zwapnien oraz kostnienia, niemniej jednak w wyzszych
stopniach zlo§liwosci chrzestniakomiesaki cechuja sie
nadmiernie rozwinietym komponentem komérkowym
z obecnoscia atypii. Komoérki chrzestniakomigsaka
czesto posiadaja dwa jadra komdrkowe z obecnoscia
skondensowanych fragmentéw chromatyny. Dodatkowo
chrzestniaki charakteryzuje separacja wysp chrzestnych
od istoty gabczastej prawidlowej koSci, podczas gdy
w chrzestniakomiesakach zazwyczaj dochodzi do nacie-
kania tkanki kostnej [17]. Wyrdznia si¢ trzy stopnie zto-

Sliwosci chrzestniakomiesaka. Chrzestniakomiesakio 1.
stopniu zto§liwoSci cechuje stosunkowo powolny wzrost,
a ich komorki w znacznym stopniu przypominajg pra-
widltowe. W 2. stopniu ztosliwosci wyraZniej zaznaczona
jest dysplazja komorek, a ilo§¢ macierzy chrzgstnej jest
znacznie zredukowana. Stopiefi ztosliwosci 3. charakte-
ryzuje obecnos$¢ pleomorficznych komoérek o wysokiej
aktywnoSci mitotycznej [1, 8, 11], co wiaze z wysokim
odsetkiem nawrotéw miejscowych oraz powstawaniem
przerzutéw odlegtych [18].

W diagnostyce réznicowej powinno si¢ uwzglednié
chrzestniakomigsaka mezenchymalnego (MC, mesen-
chymal chondrosarcoma) oraz postac chondroblastyczna
miesaka koSciopochodnego. Chrzestniakomiesak me-
zenchymalny stanowi 3-9% wszystkich migsakow kosci
i czesto rozwija si¢ w obszarze glowy i szyi [19]. Charak-
teryzuje sie dwufazowym wzorcem ztozonym z chrzastki
pochodzenia nowotworowego z komponenta matych,
okraglych komoérek nowotworowych, oraz obecnoscig
zwapnien w obrgbie macierzy chrzestnej [20]. W opisa-
nym przypadku nie stwierdzono obecnosci komponenty
malych, okraglych komé6rek nowotworowych. Ponadto
MC pojawia si¢ najczesciej w 2. oraz 3. dekadzie zycia,
wczesniej niz u przedstawionej chorej. Chondrobla-
styczna postaé migsaka koSciopochodnego jest jednym
z trzech, obok osteoblastycznego oraz fibroblastycznego,
podtyp6w tego nowotworu. Posta¢ chondroblastyczna
rozwija si¢ gldwnie w narzadach glowy i szyi. W badaniu
histopatologicznym cechuje go obecno$¢ atypowych ob-
szarow chrzastki, ztozonych z pleomorficznych komérek
o duzych, bogatych w chromatyne jadrach z wyraZnie za-
znaczong obecnoScia jaderek. Charakterystyczna cecha
postaci chondroblastycznej migsaka koSciopochodnego
jest obecnos¢ ognisk kostnienia, czego nie stwierdzono
u opisanej chorej [21].

Przedstawiony przypadek stanowi dobry przyktad
koniecznoS$ci uwzglednienia w procesie diagnostycz-
nym wszystkich dostgpnych wynikéw, zaréwno badan
obrazowych, jak i patomorfologicznych. Chrzgstniako-
miesak, jak miato to miejsce w niniejszym opisie, moze
cechowac si¢ znaczng heterogennoscia. Z tego powodu
konieczne jest uzyskanie reprezentatywnego materiatu
do badania histopatologicznego, pochodzacego z roz-
nych fragmentéw guza. Nalezy jednak podkreslic, ze
w watpliwych przypadkach $cista wspotpraca wielody-
scyplinarna moze by¢ szczegdlnie pomocna w ustaleniu
rozpoznania.
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