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STRESZCZENIE

Nowotwory tchawicy, a zwtaszcza rak gruczotowo-torbielowaty, wystepuja rzadko, dlatego brakuje jednoznacznych
wytycznych dotyczacych postepowania diagnostyczno-terapeutycznego. W artykule przedstawiono przypadek
25-letniej chorej, u ktdrej diagnoze postawiono w stadium miejscowego zaawansowania, po 2 latach leczenia mylnie
rozpoznanej astmy oskrzelowej. Chorg poddano leczeniu operacyjnemu, ktére okazato sig by¢ nieradykalnym mikro-
skopowo. Na podstawie szacowanego ryzyka wznowy podijeto decyzje o zastosowaniu pooperacyjnej radioterapii.
Stowa kluczowe: rak tchawicy, rak gruczofowo-torbielowaty, astma oskrzelowa, uzupetniajgca radioterapia

ABSTRACT

Tracheal cancers, in particular adenoid cystic carcinoma, are rare, hence the lack of unambiguous guidelines for
diagnostic and therapeutic procedures. The article presents the case of a 25-year-old woman diagnosed at the
stage of local advancement, after 2 years of treatment of misdiagnosed bronchial asthma. The patient underwent
surgical treatment, which turned out to be non-radical microscopically. The decision to use postoperative radio-
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Wstep

Nowotwory tchawicy wystepuja rzadko, stanowia od
0,1% do 0,4% wszystkich chordéb rozrostowych klatki
piersiowej [1] i w 60-83% przypadkéw maja ztoSliwy
charakter [2]. Najczgstszym nowotworem tchawicy jest
rak ptaskonablonkowy. Drugim co do czgstoSci jest
nowotwor wywodzacy si¢ z gruczotéw §linowych rak gru-
czotowo-torbielowaty (adenoid cystic carcinoma). Rak
tchawicy wystepuje z jednakowa czgstoscia u obojga plci,
a$rednia wieku zachorowania przypada w 4.-5. dekadzie
zycia. Rozpoznanie nowotworu u osoby w wieku 25 lat
jest nie tylko ogromna rzadkoScia, ale stanowi réwniez
powazne wyzwanie diagnostyczno-terapeutyczne.

Opis przypadku

Dwudziestotrzyletnia chora, bardzo aktywna fizycz-
nie, bez otytosci, nigdy niepalaca tytoniu, bez nawraca-

therapy was based on the estimated recurrence risk.
Key words: tracheal cancer, adenoid cystic carcinoma, postoperative radiotherapy, bronchial asthma

jacych infekcji drog oddechowych w wywiadzie, w 2011
roku zaczeta zglaszaé sie na kolejne specjalistyczne
konsultacje lekarskie z powodu §wiszczacego oddechu,
kaszlu oraz dusznosci wysitkowej. Na podstawie wywiadu
i wykonanej spirometrii rozpoznano astm¢ oskrzelowa.
Pacjentka otrzymata leczenie bronchodylatacyjne,
ktére nie przyniosto jednak istotnej poprawy. Mimo
postgpujacej utraty masy ciala o okoto 19 kg w ciagu
kolejnego roku nie wykonano diagnostyki obrazowej
klatki piersiowej. Po 2 latach trwania objaw6w chora
przyjeto do rejonowego szpitala w trybie naglym z powo-
du narastajacej niewydolnosci oddechowej w przebiegu
obustronnej odmy optucnowej i rozedmy podskérne;.
Po przeprowadzonej wstepnej diagnostyce na
oddziale ratunkowym i oddziale chirurgii pacjentke
skierowano do onkologicznego osrodka referencyjnego
z podejrzeniem raka tchawicy. Na podstawie wykona-
nych badan bronchoskopii i tomografii komputerowej
(TK) klatki piersiowej (tab. 1) potwierdzono wstepna
diagnoze. Ocena patomorfologiczna materiatu pobra-
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Tabela 1. Opis wyniku tomografii komputerowej i bronchoskopii (podstawowe badania w diagnostyce raka tchawicy)

Badanie obrazowe

Opis

Tomografia komputerowa
klatki piersiowej
(19.04.2013)

Okoto 4,5 cm ponizej falddw gtosowych czes¢ btoniasta i boczna sciana czesci chrzestnej tchawicy
po stronie prawej oraz odcinkowo sciana przednia znieksztatcone przez nieregularne zmiany
guzowate grubosci ok. 16 mm ciggnace sie na dtugosci ok. 3,5 cm

Swiatto tchawicy w wymiarze przednio-tylnym zwezone odcinkowo do 11 mm

Zmiany obejmuja przestrzen przedkregostupowsa, $cisle przylegajac do trzonéw Th1 i Th2 i przetyku

— w badaniu bez kontrastu przetyk odcinkowo niewyodrebnialny

Bronchoskopia (18.04.2013)

W srodkowym odcinku tchawicy na odcinku 4 cm uwidoczniono masy guza obejmujace $ciany:

przednia, boczna, prawa i tylna. Swiatto tchawicy na tym odcinku nieznacznie zwezone

Tabela 2. Schemat postepowania diagnostyczno-terapeutycznego u opisanej chorej

Przeprowadzone badania

w celu wykrycia nowotworu i immunohistochemiczne

Tomografia komputerowa klatki piersiowej, bronchoskopia, biopsja guza, badanie histopatologiczne

Diagnostyka réznicowa

Symptomatologia: astma, przewlekie zapalenie oskrzeli

W badaniu obrazowym: rak grasicy, rak zarodkowy, rak ptaskonabtonkowy tchawicy, chtoniak

Postepowanie

Odcinkowa resekcja tchawicy z dojscia przez sternotomie z uzupetniajgcq radioterapia

Wyniki i obserwacja

choroby

Leczenie zakonczono bez powiktan wczesnych. Po 17 miesigcach obserwacji stwierdzono progresje

nego podczas bronchoskopii pozwolita na rozpoznanie
carcinoma adenoides cysticum tracheae. Nast¢pnie wy-
konano sternotomi¢ z odcinkowa resekcja tchawicy wraz
z guzem. Wynik badania patomorfologicznego materiatu
pooperacyjnego potwierdzit obecno$¢ carcinoma adeno-
ides cysticum 1 wykazatl, ze resekcja byla nieradykalna
mikroskopowo (cecha R1).

Decyzja zespolu wielospecjalistycznego chora zakwa-
lifikowano do pooperacyjnej radioterapii uzupetniajace;j.
W warunkach X6MeV z 4 pdl sko§nych na obszar §réd-
piersia z objeciem cechy R1 podano dawke 6600 cGy we
frakcjonowaniu po 200 cGy/t. Chora pozostawiono pod
obserwacja. W styczniu 2015 roku po 17 miesigcach ob-
serwacji w TK klatki piersiowej uwidoczniono progresje
choroby pod postacia rozsiewu do obydwu ptuc (mnogie,
drobne zmiany przerzutowe w miagzszu obydwu phuc).
Od lutego do kwietnia 2015 roku podano chorej 4 cykle
chemioterapii ztozonej z karboplatyny i paklitakselu.
W wyniku zastosowanego leczenia uzyskano stabilizacje
choroby wedtug kryteriéw Response Evaluation Criteria
In Solid Tumors (RECIST) v. 1.1. Chora poddano dal-
szej obserwacji. W badaniach obrazowych obserwowano
niewielki wzrost zmian przerzutowych w obydwu ptucach
w ramach stabilizacji wedtug kryteriéow RECIST 1.1.

Dyskusja

Nowotwory typu §liniankowego, do ktérych nalezy
rak gruczotowo-torbielowaty, wywodza si¢ z matych

gruczotéw §linowych i surowiczych obecnych w btonie
podsluzowej tchawicy. Rak gruczotowo-torbielowaty
jest drugim najczestszym typem histopatologicznym
nowotwordw pierwotnie rozwijajacych si¢ w tchawicy
i dotyczy okoto jednej trzeciej wszystkich nowotworéw
w tej lokalizacji [11]. Najczedciej rozwija si¢ u osob
w 4. 1 5. dekadzie zycia. Wystepuje z podobng czgsto-
Scia u mezezyzn i kobiet [9]. Etiologia nowotworu jest
nieznana, nie wykazano zwigzku z paleniem tytoniu.
Choroba jest zwykle rozpoznawana pdzno z uwagi na
duze rezerwy czynnoS§ciowe Swiatta tchawicy. Pierwsze
objawy pojawiaja si¢ dopiero w momencie zamknigcia
50-75% jej $wiatla [9]. Ponadto prezentowane objawy
sa niespecyficzne i moga prowadzi¢ do btednej diagnozy
astmy, przewlektej obturacyjnej choroby ptuc lub zapale-
nia oskrzeli, co czgsto powoduje opdZnienie rozpoznania
nawet o wiele miesigcy [9].

W opisywanym przypadku pacjentka przez 2 lata byta
leczona z powodu astmy oskrzelowej. Nie poglebiono
diagnostyki pomimo braku skuteczno$ci leczenia oraz
towarzyszacej znacznej utraty masy ciata. Rozpoznanie
postawiono dopiero, kiedy chora trafita do szpitala
W stanie zagrozenia zycia.

Objawy, takie jak duszno$¢ wysitkowa czy §wiszczacy
oddech niereagujace na leczenie rozszerzajace oskrzela,
powinny wzbudzi¢ czujnos¢ onkologiczng i prowadzi¢ do
poglebienia diagnostyki. Podstawa diagnostyki jest wizu-
alizacja drog oddechowych bezposrednia lub za pomoca
badan obrazowych. Standardowa metoda obrazowania
tchawicy pomocna w diagnostyce oraz ocenie zaawan-
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sowania nowotworu, w tym zaj¢cia struktur sasiednich
iodleglych, jest TK. Badanie rezonansu magnetycznego
moze mie¢ w niektorych sytuacjach (np. umiejscowienia
w szczycie pluca) przewage w ocenie zasiegu miejscowe-
go nowotworu. Konwencjonalne badanie rentgenowskie
nie jest zalecane, gdyz nowotwory tchawicy mozna tatwo
pomina¢ (nieprawidtowosci uwidaczniane sg tylko u 1/3
chorych) [9, 13]. Diagnostyka opiera si¢ gldwnie na
badaniu bronchoskopowym, ktére umozliwia doktadna
lokalizacje i okreS§lenie zasiegu zmiany oraz pobranie
materiatu tkankowego do badania patomorfologicznego.
Makroskopowo rak gruczotowo-torbielowaty tchawicy
ma zwykle postaé egzofitycznego guza i prowadzi do
zwezenia jej Swiatla [12]. Cecha tego nowotworu jest
szerzenie si¢ wzdhuz przebiegu nerwow i mozliwo$é
nawrotow po radykalnym leczeniu chirurgicznym. Tylko
u 10% chorych w momencie rozpoznania stwierdza si¢
obecnos¢ przerzutéw w regionalnych weztach chtonnych
lub odleglych narzadach [9].

W opisywanym przypadku u chorej rozpoznano
nowotwor zaawansowany miejscowo. Preferowana me-
toda postgpowania jest wowczas leczenie chirurgiczne.
Istotnym czynnikiem rokowniczym u chorych na raka
tchawicy jest nie tylko wyjSciowe zaawansowanie cho-
roby, ale réwniez doszczetnosc resekcji (czesto trudna
do osiagnigcia z uwagi na charakterystyczny wzrost
nowotworu).

Maziak i wsp. w badaniu obejmujacym 38 chorych
na raka gruczotowo-torbielowatego tchawicy wykazali,
iz Sredni czas przezycia catkowitego zalezy gléwnie od
radykalnosci zabiegu. U pacjentéw poddanych resekcji
radykalnej mediana czasu przezycia wyniosta 9,8 roku,
au chorych poddanych resekeji niekompletnej osiagneta
7,5 roku. Odsetek 10-letnich przezy¢ wynosit, odpowied-
nio, 69% oraz 30% [6].

Z kolei Honings i wsp. opisali 108 przypadkéw cho-
rych na raka gruczotowo-torbielowatego. Za cel autorzy
postawili sobie okreslenie wartoSci prognostyczne;j
radykalnosci zabiegu oraz pooperacyjnego wyniku pato-
morfologicznego. U 9 (8,3%) badanych przeprowadzono
operacj¢ nieradykalng makroskopowo (R2), natomiast
na podstawie pooperacyjnego badania patomorfolo-
gicznego wykazano, ze u kolejnych 59 (55%) pacjentéw
wykonano resekcje R1, a tylko u 40 (37%) chorych
operacja byta radykalna (R0). Mediana czasu przezycia
catkowitego u chorych poddanych resekcji radykalnej
byta dluzsza niz w przypadku chorych z cecha R1 badz
R2 (20,4 vs. 13,3 roku; p = 0,007). Odsetki 5- i 10-let-
nich przezy¢ u chorych z resekcja R2, R1, RO wyniosty,
odpowiednio, 56%, 75%, 86% oraz 28%, 65% i 71% [7].
U 89 (82%) chorych z grupy RO, R1, R2 zastosowano
uzupetniajaca radioterapie.

Dane dotyczace leczenia uzupetniajacego w raku
gruczolowo-torbielowatym sa ograniczone. Chemiote-
rapia uzupetniajaca w przypadku rakéw gruczolowo-
-torbielowatych ma ograniczone znaczenie z uwagi na

niski wskaZnik odpowiedzi i krotki czas jej trwania.
Chemioterapia jest wigc zarezerwowana dla chorych
z nieresekcyjnym nawrotem lub przerzutami, jedynie
w sytuacji szybkiej progres;ji lub u chorych z objawami
klinicznymi [17, 18]. Wykazano, ze zastosowanie poope-
racyjnej radioterapii w przypadku rakéw gruczotowo-
-torbielowatych regionu gtowy i szyi poprawia kontrole
miejscowa. Z tego powodu jest ona powszechnie stoso-
wana w wigkszosci przypadkow z wyjatkiem bardzo weze-
snych zmian po radykalnych operacjach z adekwatnym
marginesem oraz bez zajgcia nerwéw. Jednak korzystny
wplyw leczenia pooperacyjnego na przezycie chorych jest
mniej wyraZny, gtéwnie z uwagi na fakt czesto mozliwego
iskutecznego ratunkowego leczenia chirurgicznego oraz
wysokiego ryzyka wystapienia przerzutéw odleglych kto-
rych pojawienie si¢ jest czgsto niezalezne od miejscowe;j
kontroli nowotworu [14]. W innych opracowaniach po-
operacyjna radioterapi¢ rekomenduje sie w przypadku
mikroskopowo niedoszczgtnych resekcji, jednak poste-
powanie to nie jest oparte na wynikach prospektywnych
badan z losowym doborem chorych. Z uwagi na zwykle
mlody wiek pacjentéw oraz brak jednoznacznych wy-
tycznych dotyczacych leczenia uzupetniajacego nalezy
bra¢ réwniez pod uwage mozliwe negatywne skutki
radioterapii. Napromienianie na obszar klatki piersio-
wej moze wiazac si¢ z wieloma nie tylko ostrymi, ale tez
przewleklymi p6Znymi powiklaniami, ktére w dalszym
etapie moga rzutowac na jako§¢ zycia chorych i ich od-
legle przezycie. Do najbardziej niebezpiecznych nalezg
powiklania ze strony pluc, uktadu krazenia oraz wtérne
nowotwory. Niektore z nich, jak popromienne zapale-
nie pluc, popromienne zapalenie mig¢$nia sercowego
lub osierdzia, uszkodzenie naczyfi wieficowych, moga
stanowi¢ bezpoSrednie zagrozenie zycia. PGZne wiok-
nienie ptuc moze by¢ przyczyna cigzkiego inwalidztwa
zwigzanego z niewydolnoScia oddychania. Niewiele jest
informacji dotyczacych negatywnych efektéw po radykal-
nej radioterapii nowotwordw tchawicy. Wérdd cigzkich
toksycznoSci opisywano: zapalenie oskrzeli, przetoki,
martwice tchawicy. Analiza QUANTEC, ktdra stanowi
jedno z najnowszych podsumowan aktualnej wiedzy na
temat powiktaf popromiennych w tkankach zdrowych,
sugeruje, ze w celu zmniejszenia ryzyka zwezen drog od-
dechowych dawka nie powinna przekracza¢ 80 Gy przy
standardowym frakcjonowaniu [15-17]. Standardowa
dawka catkowita w leczeniu uzupetniajacym wynosi 60 Gy
we frakcjonowaniu konwencjonalnym (2 Gy/frakcja)
przez 6 tygodni [9]. W przypadku wigkszych zmian reszt-
kowych nowotworu dawka powinna by¢ zwigkszona do
68-70 Gy (2 Gy/frakcja) [9]. Migdzy innymi w zwiazku
z ryzykiem opisanych powyzej powiklan istnieje potrzeba
prowadzenia doktadnej obserwacji, trwajacej zwykle
przez cate zycie chorych.

Obecnie nie istnieja zadne oficjalne wytyczne doty-
czace leczenia uzupetniajacego lub obserwacji chorych
po nieradykalnej resekcji raka gruczolowo-torbielowa-
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tego tchawicy. W piSmiennictwie wspomina si¢ o bada-
niach obrazowych przeprowadzanych co 6 miesi¢cy przez
pierwsze 2 lata, a nast¢pnie co rok.

Podsumowanie

Celem powyzszego opisu przypadku bylo ukazanie

istotnosci klinicznej raka tchawicy pod wzgledem diag-
nostycznym i terapeutycznym u mtodej osoby.
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