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Letter to Editor

W czasopi$mie Onkologia w Praktyce Klinicznej 2010;
6: 116-119 ukazata si¢ praca Olbrzymi, stransformowany
wiokniakomiesak skory u pacjentki z niedawno rozpozna-
ng nerwiakowlokniakowatosciq typu 1 — opis przypadku.
Artykut dotyczy leczenia chorej na zaawansowany,
przerzutowy dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP)
z transformacja fibrosarkomatyczna (DFSP-FS derma-
tofibrosarcoma protuberans with fibrosarcomatous lesion)
za pomoca chemioterapii cytotoksycznej (ifosfamid,
doksorubicyna z dakarbazyna). Obecnie metoda refe-
rencyjna terapii systemowej w zaawansowanych DFSP
jest stosowanie imatynibu w dawce wyjsciowej 800 mg
dziennie, ktore to leczenie ukierunkowane molekularnie
wprowadzono w nastgpstwie poznania mechanizmu
patogenetycznego DFSP, w ktéry zaangazowana jest
nadekspresja plytkowopochodnego czynnika wzrostu
(PDGE platelet-derived growth factor) i stata autokryn-
na aktywacja PDGFRg [1]. W diagnostyce roznicowej
DFSP szczeg6lnie przydatna jest technika fluorescen-
cyjnej hybrydyzacji in situ (FISH, fluorescent in situ
hybridization) [2], ktora pozwala na wykrycie rearanzacji
PDGEFB lub fuzji COL1A1-PDGFB (szczegdlnie w przy-
padku DFSP-FS) [3]. Niedawno opublikowano wyniki
polaczonej analizy dwoch badan II fazy europejskiego
EORTC 62027 i SWOGO0345 oceniajacych skutecz-
nos¢ i bezpieczenistwo leczenia imatynibem chorych
na zaawansowany lub przerzutowy DFSP [4], jak tez
oceniajacych mozliwo$¢ leczenia neoadjuwantowego
w celu ograniczenia zakresu zabiegu operacyjnego.
Korzy$§¢ kliniczng z leczenia uzyskano u 70,9% chorych
(W tym czeSciowa remisje u 46% chorych — tacznie
11 przypadkéw, w tym 5 DFSP-FS), mediana czasu do
progresji choroby wyniosta 1,7 roku, a odsetek rocznych
przezy¢ wolnych od progresji choroby — 60%:; nie osia-
gni¢to mediany przezy¢ catkowitych. Profil toksycznosci
imatynibu byl zblizony do odnotowanego w opublikowa-
nych badaniach dotyczacych GIST i obejmowal gtéwnie
obrzeki, niedokrwisto$¢, ostabienie, nudnosci, zmiany
skdrne i biegunke. Potwierdzono znakomite dziatanie
przeciwnowotworowe imatynibu w DFSP z obecnos$cia
t(17;22), uzyskujac dugotrwate odpowiedzi na leczenie,

w tym w przypadkach DFSP-FS. Nie jest wigc prawdzi-
we stwierdzenie autorow wcze$niej wymienionej pracy
opublikowanej w Onkologii w Praktyce Klinicznej, ze
imatynib jest nieskuteczny w postaciach transformowa-
nych. Zwykle DFSP-FS zachowuje wrazliwos$¢ na ima-
tynib, gdyz rzadko dochodzi do utraty rearanzacji genu
COL1AI1-PDGFB (obecnos¢ jednak tego celu moleku-
larnego nalezy potwierdzi¢ technikag FISH lub PCR),
cho¢ odpowiedzi w tych przypadkach wydaja si¢ nieco
krétsze. Leczenie imatynibem moze w czgsci przypad-
kéw prowadzi¢ do uzyskania resekcyjnosci nowotworu
lub zmniejszenia mozliwych nastepstw kosmetycznych
resekcji. Podobne wyniki uzyskano u 15 polskich chorych
na zaawansowany DFSP leczonych imatynibem w dawce
400-800 mg dziennie poza badaniami klinicznymi w Kli-
nice kierowanej przez autora [5].
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