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Miesaki koSci u dorostych

Migsaki wrzecionowatokomorkowe

Wiodzimierz Ruka, Zbigniew Nowecki, Piotr Rutkowski

Epidemiologia

Wsrdéd wrzecionowatokomdrkowych nowotworow koSci najczeSciej wystepuje miesak
koSciopochodny (OSA). Jest jednocze$nie najczgstszym typem pierwotnego nowotworu
zto§liwego kosSci u dorostych. W Polsce pojawia si¢ okoto 60-100 zachorowan rocznie na
OSA (2-3 na 1 milion), czesciej u mezezyzn (1,4: 1). U dorostych obserwuje si¢ 2 szczyty za-
chorowan: w trzeciej dekadzie zycia (okoto 60%) i na przetomie szostej i siddmej dekady
(okoto 20%). Mediana wieku w calej grupie dorostych chorych wynosi 26 lat.

Inne nowotwory wrzecionowatokomorkowe (fibrosarcoma, fibrohistiocytoma malignum,
sarcoma fusocellulare) sa znacznie rzadsze. Wszystkie zalecenia diagnostyczne i lecznicze
dla OSA odnoszg si¢ rdwniez do chorych na te rzadkie nowotwory ztosliwe.

Patomorfologia

W wigkszosci (okoto 85%) wystepuje podtyp klasyczny OSA. Do rzadkich podtypow
OSA zalicza si¢ lepiej rokujace — osteosarcoma parosteale (10%), osteosarcoma periosteale
(1%) i osteosarcoma medullare (1%) oraz gorzej rokujace (wysoka zto§liwos¢) — osteosarco-
ma microcellulare (ponizej 1%), osteosarcoma telangiectaticum (1-2%) i migsaki rozwijaja-
ce si¢ na podiozu choroby Pageta oraz w polu uprzedniego napromieniania (1%).

W postepowaniu diagnostycznym najwazniejsze znaczenie ma prawidtowo$¢ pobra-
nia materialu do badania histologicznego na drodze biopsji otwartej. Biopsja otwarta
powinna by¢ wykonana w kazdym przypadku podejrzenia OSA i po przeprowadzeniu
badan radiologicznych (RTG). Technika wykonania biopsji ma istotny wplyw na proces
leczenia chorego i mozliwo$ci wykonania operacji oszczedzajacych. Preferowany jest
dostep boczny i unikanie strony przySrodkowej koficzyny, aby biopsje wykonac z dala od
peczkdéw naczyniowo-nerwowych. Przy wyborze miejsca biopsji nalezy wykorzystaé wy-
niki badaf RTG (konsultacja z radiologiem), badania scyntygraficznego ko$éca i stoso-
wac zasade¢ najkrotszej drogi miedzy skora a guzem. Ciegcie, wystarczajaco dlugie dla
dotarcia do gteboko potozonej zmiany, nalezy prowadzi¢ rownolegle do diugiej osi koni-
czyny. Podczas preparowania wskazane jest nieprzekraczanie granic przedzialu mig-
Sniowego. Wycinek z nacieku nowotworowego nalezy pobierac ,na ostro” z obwodu
(najwicksza proliferacja i najmniejsza martwica). W nowotworach bez przekraczania
warstwy korowej kosci dtugich wycinamy okno kostne w najcieniszym miejscu, aby do-
datkowo nie ostabia¢ koSci i nie sprzyja¢ patologicznemu ztamaniu. Podczas pobierania
wycinka moze wystapi¢ znaczne krwawienie z uszkodzonego nowotworu. Szczegotowa
hemostaza w obr¢bie tkanek migkkich oraz kosci (np. wosk) jest obowiazkowa, ponie-
waz krwiaki moga by¢ miejscem implantacji komdrek migsakowych. Ran¢ po pobraniu
wycinka nalezy zamkna¢ doktadnie warstwowo (bez drenazu), aby nie pozostawia¢ mar-
twych przestrzeni (zeszywanie np. kolejnych warstw mig¢éni, powi¢zi, tkanki podskorne;j
i skory).

359



Miesaki koSci u dorostych

Obraz kliniczny

Najczestszym umiejscowieniem OSA s3 kosci stawu kolanowego (dalsza nasada koSci
udowej, blizsza nasada piszczeli, glowa strzalki), rzadziej blizsza nasada kosci udowej, kosé¢
ramienna, koSci miednicy i fopatka.

Pierwszym objawem choroby jest nieustanny bol, silniejszy w godzinach nocnych i stop-
niowo narastajacy w kolejnych miesigcach choroby (wszyscy chorzy zgtaszajacy si¢ po raz
pierwszy wymagaja wysokich dawek lekow przeciwbolowych). Drugim objawem (90% cho-
rych) jest naciek (guz) tkanek migkkich w sasiedztwie zmiany nowotworowej kosci, powo-
dujacy zwigkszenie obwodu konficzyny i znieksztalcenie jej zarysu. Ponadto pojawia si¢
ograniczenie ruchomosci najblizej potozonego stawu i jego odruchowe oszczgdzanie przez
chorego. Mogg pojawiac si¢ utrwalone przykurcze stawowe i ztamania patologiczne koSci
w zaawansowanych miejscowo migsakach.

Diagnostyka

Rozpoznanie OSA opiera si¢ na wykonaniu nast¢pujacych procedur diagnostycznych:

— badania lekarskiego,

—badania RTG,

— biopsji i badania patologicznego.

Rozpoznanie wezesnych postaci (ponizej 100 cm?, nieprzekraczajacych warstwy koro-
wej) jest wyjatkowo trudne. Jedynym wczesnym objawem jest bol miejscowy. Wezesne roz-
poznania w bezobjawowej chorobie sa zwykle przypadkowe.

W przypadkach klasycznego OSA objawy radiologiczne s3 typowe nawet na przeglado-
wych RTG. Nowotwdr obejmuje jame¢ szpikowa i niszczy koS¢ z obrazem ubytku osteoli-
tycznego. Naciek tkanek migkkich jest lepiej widoczny w badaniu tomografii komputero-
wej (TK), badaniu obrazowym z wyboru u chorych na OSA. Oprécz zmian osteolitycznych
widoczne sa pola patologicznej tkanki kostnawej w obrebie nowotworu. Po zniszczeniu
warstwy korowej koSci naciek nowotworowy unosi okostng tworzac trojkat Codmana. Naj-
czestszym objawem odczynow okostnowych jest wystepowanie ,,spikuli” uktadajacych sie
prostopadle do diugiej osi koSci. W zaawansowanych przypadkach obserwuje si¢ naciek
plytki wzrostowej w przynasadzie i niszczenie chrzastki stawowe;j.

Rozleglo$é nacieku miejscowego ma znaczenie rokownicze i praktyczne. Klasyfikacja
miejscowego zaawansowania OSA wyrdznia 3 kategorie wezesne (E1-E3) bez przekracza-
nia okostnej oraz 3 kategorie bardziej zaawansowane (E4-E6) z jej przekraczaniem i na-
ciekaniem sasiednich tkanek migkkich (Tabela I).

Tabela I. Kategorie zaawansowania miejscowego miesakéw koSci

Stopien Definicja zaawansowania

El Migsak dotyka, ale nie unosi ani nie nacieka okostnej,

E2 Migsak unosi okostna, ale jej nie nacieka,

E3 Migsak nacieka okostna, ale jej nie przekracza,

E4 Minimalny naciek poza okostna, ale bez zajecia innych struktur, wi-
doczny jako guzek o Srednicy ponizej 1 cm,

ES Naciek jednej ze struktur: §ciggna, wigzadta, torebki stawowej, chrzast-

ki stawu (naciek §rddstawowy), migénia, tkanki ttuszczowej dofu
podkolanowego lub pachowego,
E6 Miesak nacieka dwie lub wigcej z w/w struktur
Spanier i wsp. J Bone Joint Surg 1990; 724 (5): 643-653
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Ocena stopnia zaawansowania

Podstawa podzialu na stopnie zaawansowania klinicznego (Tabela II) jest ocena zespotu
najwazniejszych czynnikOw prognostycznych, do ktorych naleza: stopien zto§liwosci histolo-
gicznej (cecha G), przejscie nacieku nowotworowego migsaka przez warstwe korowa kosci
(cecha T) oraz, facznie, przerzuty do regionalnych wezidw chlonnych (cecha N) i przerzuty do
odleglych narzadéw (cecha M). Z tego powodu stopien 11 (zarezerwowany w systemie TNM
do zmian z przerzutami do we¢ztéw chionnych regionalnego splywu) jest niezdefiniowany.

Tabela II. Klasyfikacja zaawansowania klinicznego zlosliwych nowotworéw kosci

Kategorie rokownicze

G1-niskozloSliwe, T1-wewnatrzprzedzialowe, MO-bez przerzutdw (w tym NO),
G2-wysokoztosliwe, T2-pozaprzedzialowe, M1-przerzuty (w tym N1),
Stopnie zaawansowania

I II

A-G1,T1,M0 A-G2,T1,M0

B-G1, T2, MO B - G2, T2, MO

111 v

niezdefiniowany A-G1-2,T1,M1

B - G1-2, T2, M1

Roznicowanie

Na podstawie badaft RT'G mozna z duzym prawdopodobiefistwem roznicowac pierwotne
nowotwory zloSliwe koSci i zmiany tagodne. W ro6znicowaniu migsakow koSci znaczenie ma
umiejscowienie — OSA lokalizujg si¢ w przynasadach, a ztosliwe nowotwory drobnokomérko-
we w trzonach kosci. Nalezy jednak podkresli¢, ze fundamentalne znaczenie w rdéznicowaniu
zlo§liwych nowotworow kosci ma wykonanie biopsji otwartej i badania histopatologicznego.

Najtrudniejsze jest roznicowanie OSA z torbielg aneuryzmatyczna koSci (zwlaszcza, ze
moze ona by¢ wtdérng zmiana maskujaca szybko progresujacy nowotwor ztosliwy kosci).

Roéznicowanie przyczyn ztaman patologicznych przedstawia Tabela III. Ogoélnie, u mto-
dych dorostych (ponizej 40 lat) ztamania patologiczne sa spowodowane najczgéciej nowo-
tworami pierwotnymi koSci, natomiast u starszych dorostych najczestsza przyczyna sg prze-
rzuty do koSci.

Tabela I11. Réznicowanie przyczyn ziaman patologicznych koSci

wiek < 40 lat wiek > 50 lat
nowotwory ztosliwe

miesak koSciopochodny przerzuty rakow

migsak Ewinga szpiczak, chioniak

guz olbrzymiokomoérkowy migsaki koSci inne
inne zmiany

torbiel aneuryzmatyczna nadczynno$¢ przytarczyc

wldkniak niekostniejacy

dysplasia wioknista
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Leczenie
Decyzje terapeutyczne

Podczas podejmowania decyzji odno$nie leczenia u chorych na OSA obowiazuja naste-

pujace ogdlne zasady:

1. Warunkiem rozpoczecia leczenia jest weryfikacja histopatologiczna.

2. Wszystkie OSA wymagaja leczenia skojarzonego, poniewaz sa nowotworami 0 Wyso-
kiej ztosliwosci histologicznej (wyniki leczenia wylacznie chirurgicznego sa zte — poni-
zej 20% 5-letnich przezy¢). Wyjatkiem jest przykostny mig¢sak koSciopochodny (oste-
osarcoma parosteale). Kontrowersyjne jest rowniez stosowanie chemioterapii (CTH)
okotooperacyjnej u chorych w wieku powyzej 50 lat.

3. Decyzje o zakresie leczenia operacyjnego nalezy podejmowac przed rozpoczeciem le-
czenia skojarzonego. Na planowana operacj¢ chorzy powinni wyrazi¢ zgode przed
rozpoczeciem CTH przedoperacyjnej. Jej skuteczno$¢ moze powodowac nieuzasad-
nione nadzieje chorych na mozliwo$¢ unikniecia amputacji lub w ogdle leczenia ope-
racyjnego. Brak wiedzy, zrozumienia i akceptacji przez chorego podjetych a priori de-
cyzji operacyjnych prowadzi do konfliktu i w jego wyniku rezygnacji chorego z propo-
nowanej operacji, bedacej podstawg wyleczenia.

4. W leczeniu radykalnym OSA nie ma zastosowania radioterapia (RTH).

Schemat leczenia

Postepowanie terapeutyczne u doroslych chorych na OSA rozpoczynaja 3 kursy CTH
przedoperacyjnej (najczesciej — doksorubicyna i cisplatyna) podawane co 3 tygodnie. Me-
totreksat nie znajduje zastosowania u dorostych chorych na OSA ze wzgledu na toksycz-
no$¢ i brak poprawy przezy¢. Wskazane jest zachowanie ifosfamidu, jako potencjalnie
czynnego leku w leczeniu drugiej linii. Obecnie, niezastosowanie CTH przedoperacyjnej
u chorych na OSA nalezy uzna¢ za biad.

W terminie czwartego kursu (3 tygodnie po trzecim kursie CTH) nalezy wykona¢ ope-
racje. Celem leczenia chirurgicznego jest radykalne usunigcie ogniska pierwotnego
OSA. Ogodlnie, nie nalezy si¢ obawia¢ proponowania choremu wykonania amputacji.
Dotyczy to umiejscowiei OSA w obwodowych czesciach koficzyn i rozlegtych naciekow
tkanek miekkich, wykluczajacych ich wykorzystanie do pokrycia rekonstruowanych frag-
mentdw koScca. Wykonanie operacji oszczedzajacych konczyne uniemozliwia réwniez
naciek OSA na gléwne peczki naczyniowo-nerwowe koficzyny, tkanki ttuszczowej dotu
podkolanowego i pachowego oraz naciek nowotworowy przekraczajacy chrzastki stawo-
we. Wzglednym przeciwwskazaniem do wykonania operacji oszczedzajacej jest ztamanie
patologiczne.

Do podstawowych warunkdéw wykonania operacji oszczedzajacej koficzyne naleza:

— zastosowanie CTH przedoperacyjnej,

— niewielki naciek tkanek mi¢kkich (E3-E4),

— mozliwo$¢ uzyskania dobrej sprawnosci koficzyny (brak bdlu, zachowanie czucia gle-
bokiego i powierzchownego oraz funkcjonalno§¢ konczyny — dla koficzyny gornej
oznacza to zachowanie przynajmniej funkcji chwytnej reki, dla koficzyny dolnej ozna-
cza to zachowanie jej funkcji podporowej i mozliwosci chodzenia).

Zachowanie konczyny mozna zapewnic przez zastosowanie allo-przeszczepow, przeszcze-

pOw unaczynionych koSci i modularnych protez onkologicznych. MozliwoSci zastosowania
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protez onkologicznych (w tym, przez zachowanie funkcjonalnie sprawnej konczyny) sa
przeceniane zardwno przez chorych i ich rodziny, jak i przez lekarzy innych specjalnoSci.
Podstawowym problemem jest utrzymanie sprawnosci mechanicznej protez i zapobiega-
nie zanikowi koSci w sasiedztwie protezy. Dlatego, paradoksalnie, najchetniej powinny
by¢ stosowane u chorych w IV stopniu zaawansowania klinicznego lub z grupy wysokiego
ryzyka rozsiewu (IIB).

Leczenie uzupelniajace

Wybo6r CTH pooperacyjnej powinien optymalnie wynika¢ z histologicznej oceny odpo-
wiedzi w preparacie operacyjnym — w przypadku dobrej odpowiedzi nalezy kontynuowac
leczenie wedlug poczatkowo stosowanego programu (2-12 kursdéw), natomiast w razie
stwierdzenia niezadowalajacej odpowiedzi patologicznej, nalezy rozwazy¢ zastosowanie in-
nych lekoéw (np. z udziatem ifosfamidu i karboplatyny po weze$niejszym stosowaniu dokso-
rubicyny i cisplatyny).

Leczenie paliatywne

Leczenie nawrotdw OSA powinno polega¢ na kojarzeniu CTH i chirurgicznego le-
czenia przerzutow (metastazektomia). W przypadku przerzutéw do ptuc niejedno-
krotnie uzasadnione jest wycinanie mnogich, policzalnych przerzutéw oraz wielokrot-
ne torakotomie. Wyniki chirurgicznego leczenia przerzutéw do pluc sg dos$¢ dobre
(okoto 25% przezy¢ 5-letnich) pod warunkiem wykonania ich catkowitej resekcji. Wy-
bor programu drugiej linii zalezy $ciSle od lekow zastosowanych w ramach pierwotne-
go leczenia — czgsto wykorzystywany jest ifosfamid, etopozyd (w niektorych osrodkach
metotreksat w wysokich dawkach z kwasem folinowym, szczeg6lnie u mtodych cho-
rych).

Rehabilitacja

Rehabilitacja towarzyszy leczeniu od chwili jego rozpoczecia:

— okres stosowania CTH przedoperacyjnej: zapobieganie zanikom mig¢§niowym w wyni-
ku oszczedzania chorej koiczyny (wigksza masa zdrowych tkanek sprzyja gojeniu rany
pooperacyjnej niezaleznie od zakresu wykonanej operacji, co jest istotne w Swietle sto-
sowania CTH przedoperacyjnej),

—w okresie pooperacyjnym: ¢wiczenia oddechowe i bierne operowanej koficzyny od
pierwszej doby pooperacyjnej, a rozszerzenie zakresu ¢wiczefi po usunieciu drendw
ssacych zakres,

—w okresie CTH pooperacyjnej: ¢wiczenia w domu i ocena postepow w trakcie pobytu
na oddziale podczas kolejnych kursow oraz wiele miesigcy po zakoficzeniu leczenia
(czasami — konieczno$¢ okresowych intensywnych ¢éwiczefi w warunkach stacjonar-
nych, z czego wynika niezbedno$¢ udzialu rehabilitanta w wielospecjalistycznym ze-
spole diagnostyczno-terapeutycznym).

Obserwacja po leczeniu

Prowadzenie obserwacji po zakoficzeniu skojarzonego leczenia jest nieodiagcznym obo-

wiazkiem zespoldow prowadzacych leczenie radykalne ogniska pierwotnego. Zespoly te po-

nosza odpowiedzialno$¢ za prowadzenie wieloletnich obserwacji po leczeniu i za prowa-
dzenie prawidlowego leczenia niepowodzen.
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Podsumowanie

U mtodych, dorostych chorych na klasyczne, wysokoztosliwe postacie OSA, dzieki wpro-
wadzeniu radiologicznych metod obrazowania i leczenia skojarzonego z udziatem agresyw-
nej CTH przed i pooperacyjnej, zwigkszono odsetek 5-letnich wyleczen blisko 5-krotnie
(z okoto 17% do ponad 70%). Zwickszyt si¢ odsetek chorych, u ktérych mozna zachowaé
koniczyne. Oba te zjawiska oznaczaja dla chorych lepsza jakoS¢ zycia w trakcie i po zakon-
czeniu leczenia. Wyniki takie wydaja si¢ mozliwe dzigki przestrzeganiu zasad, ktére przed-
stawia Rycina 1. Lepiej rokuja postacie osteosarcoma parosteale, osteosarcoma periosteale
i osteosarcoma medullare, a gorzej rzadkie postacie: osteosarcoma microcellulare, osteosar-
coma telangiectaticum oraz migsaki wrzecionowatokomoérkowe rozwijajace si¢ na podiozu
choroby Pageta lub w polu uprzedniego napromieniania.

Rycina 1. Schemat postepowania w migesakach wrzecionowatych koSci

Badania dodatkowe

{

Biopsja otwarta

Y

TNM / Badanie histopatologiczne

Y

Decyzja terapeutyczna Chemioterapia indukcyjna — M0

Y

Leczenie Leczenie operacyjne — RO

Y

Chemioterapia pooperacyjna

{

Wizyty kontrolne
co 3-6 miesigcy
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Rozpoznanie
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Migsaki drobnokomorkowe

Witodzimierz Ruka, Zbigniew Nowecki, Piotr Rutkowski, Stawomir Falkowski

Epidemiologia i etiologia

Miesaki drobnokomoérkowe (MDK) zajmuja trzecie miejsce pod wzgledem czestoSci
wystepowania wSrod pierwotnych nowotwordw ztoSliwych koSci u dorostych. Liczba no-
wych zachorowan rocznie w Polsce nie jest znana — mozna szacowac j3 na kilkadziesiat
przypadkdéw rocznie (okofo 40). U dorostych, najczgéciej wystepuja na przelomie drugiej
i trzeciej dekady zycia. Mediana wieku (21 lat) jest najnizsza wérdd migsakoéw kosci (np.
koSciopochodne — 26 lat, chrzgstniakomigsaki — 43 lata). Choruja prawie wylacznie przed-
stawiciele bialej rasy, czg$ciej me¢zczyzni niz kobiety (1,5: 1). Prawie nigdy nie wystepuja ja-
ko nowotwory wtorne (indukowane) i nie jest znane ich wystgpowanie w zespotach nowo-
twor6éw uwarunkowanych rodzinnie lub dziedzicznych.

Patomorfologia

Najprawdopodobniej] MDK wywodzg si¢ z pierwotnych komdrek mesenchymalnych ce-
wy nerwowej (neuroektodermy). Badania cytogenetyczne wskazuja, ze stanowia jedna gru-
pe¢ (,,rodzine™) kilku r6znych morfologicznie nowotwordw ztosliwych kosci i tkanek migk-
kich. Najczestszym nowotworem tej grupy jest miesak Ewinga, a ponadto zaliczajg sie: pry-
mitywny guz neuroektodermalny (ang. primitive neuroectodermal tumor; PNET) Iacznie
z obwodowym neuroepitelioma (ang. peripheral neuroepithelioma) tkanek migkkich, ztosli-
wy nowotwor drobnokomdrkowy $ciany klatki piersiowej (guz Askina), mesenchymalny
chrzestniakomigsak (ang. mesenchymal chondrosarcoma), desmoplastyczny nowotwoOr
drobno-okragtokomorkowy (ang. desmoplastic small round cell tumor; DSRCT) i neurobla-
stoma dorostych (rzadko wystepujacy).
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Obraz kliniczny

Podstawowymi objawami klinicznymi MDK s3: staly bol (84-96% chorych) i guz tka-
nek miekkich (okoto 60% chorych). W bardziej zaawansowanym miejscowo stadium mo-
ga wystepowaé objawy ogolne: oslabienie, niedokrwistos$é, goraczka. Objawy te oraz
podwyzszony poziom dehydrogenazy kwasu mlekowego (LDH) sa uznawane za zte czyn-
niki rokownicze.

W ponad potowie przypadkéw (60%) MDK rozwijaja si¢ w obrgbie koficzyn: ko$¢ udo-
wa (30%), koSci podudzia (20%) i ko§¢ ramienna (10%). W pozostalych (40%) przypad-
kach umiejscawiaja si¢ poSrodkowo (centralnie): w koSciach miednicy, $cianie klatki pier-
siowej i w obrebie kregostupa.

Diagnostyka
Badanie przedmiotowe

W badaniu przedmiotowym dominuja obrazy rozlegtego nacieku tkanek migkkich,
przewaznie bolesnego palpacyjnie i nadmiernie ucieplonego.

Badania dodatkowe

W pierwsze]j kolejnoSci nalezy wykonaé rentgenogram (RTG) przegladowy zmiany
(z tzw. kratka) w celu oceny charakteru i rozleglo$ci zmian kostnych oraz RTG klatki pier-
siowej w celu wykluczenia przerzutéw. Dalsze badania powinny by¢é wykonane w referen-
cyjnym o$rodku onkologicznym.

Czes¢ chorych zgtasza si¢ na konsultacje w wiele miesigcy po pojawieniu si¢ pierwszych
objawow i dalsze postepowanie diagnostyczne powinno by¢ przyspieszone. W trybie pil-
nym konieczne jest wykonanie badan w nastepujacej kolejnosci: a) komputerowa tomogra-
fia (KT), b) scyntygrafia ko$cca, c) biopsja otwarta. Komplet tych badain mozna z powo-
dzeniem wykona¢ w ciggu tygodnia. Badania KT i scyntygraficzne okre$lajg rozlegtos¢ na-
cieku zajetej kosci (mozliwos$¢ operacji oszczgdzajacej koficzyng) i ujawniaja ewentualne
zmiany przerzutowe.

Wykonanie biopsji powinno spetni¢ kilka podstawowych zasad, podobnie jak w innych
miesakach kosci. Cigcie do biopsji nie powinno: kolidowa¢ z p6zniejszg operacja, by¢ przy-
czyna niekorzystnego rozszerzenia pol napromieniania i nie powinno zwigkszaé ryzyka pa-
tologicznego ztamania. W wyborze najlepszego miejsca do pobrania wycinka mozna wyko-
rzystac resztkowa aktywnos¢ izotopu (*Technet) podanego przy wykonywaniu scyntygrafii
i wyznaczy¢ je Srddoperacyjnie przy zastosowaniu r¢cznej (jalowej) gamma-kamery. Dobra
praktyka jest rowniez §rodoperacyjne wykonanie rozmazu na szkietku podstawowym z po-
branego wycinka w celu wykonania badania cytologicznego. Wynik tego badania pozwala
na wczesniejsze rozpoczeci chemioterapii (CTH), ktore kontynuujemy po otrzymaniu
ostatecznego rozpoznania histopatologicznego.

Roéznicowanie
We wszystkich przypadkach MDK réznicowanie jest bardzo trudne. W codziennej prak-

tyce opiera si¢ na podstawie ostatecznego rozpoznania histopatologicznego pobranego wy-
cinka. W pierwszym etapie roznicowania wykluczamy nowotwory tagodne i torbiel aneury-
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zmatyczna. W kolejnym etapie roznicujemy MDK z migsakami wrzecionowatokomorko-
wymi, ktore sg niewrazliwe na napromienianie. Nastepnie wylaczamy chtoniaki kosci, kto-
re nie wymagaja leczenia operacyjnego.

Leczenie
Decyzje terapeutyczne

‘Wyniki badania histologicznego oraz badan RTG i scyntygrafii umozliwiaja ocen¢ stop-
nia zaawansowania i rozlegto$ci nacieku miejscowego oraz podjecie szczegdtowych decyzji
odnoénie leczenia miejscowego.

Akceptacja przez chorych proponowanego rodzaju i przebiegu leczenia wraz z jego
wszystkimi skutkami jest istotnym warunkiem powodzenia. Chorych nalezy informowac
o czasie trwania leczenia (blisko 12 miesigcy), dzialaniach niepozadanych CTH i radiotera-
pii (RTH) oraz kalectwie czynno$ciowym w wyniku leczenia operacyjnego (zar6wno
oszczgdzajacego koniczyng, jak i amputacji).

Z uwagi na wzglednie niewielka liczb¢ chorych na MDK oraz znaczne trudnosci
w uzyskaniu dtugoletnich przezy¢, wskazane jest prowadzenie leczenia w wyznaczonych
oSrodkach onkologicznych. Dodatkowym argumentem jest promieniowrazliwo$¢ MTD
(w odrdznieniu od postaci wrzecionowatokomoérkowych) i istotna rola RTH w leczeniu
skojarzonym.

W odrdznieniu od innych nowotwordw, u chorych na MDK nie ma warto$ciowych kry-
teriéw rokowniczych mozliwych do zastosowania w klasyfikacji TNM. W przypadku cechy
T, uznaje si¢ za korzystng wielko$¢ nowotworu o pojemnosci 100 ml lub wigkszej, co w od-
niesieniu do kos$éca doroslych oznacza przypadkowe wykrycie MDK tej wielkoSci. Prawdo-
podobnie ttumaczy to lepsze rokowanie chorych ponizej 12 lat niz starszych. Ocena cechy
N nie ma zastosowania, poniewaz u chorych na MDK nie spotyka si¢ przerzutéw do we-
ztow chtonnych. Przerzuty odlegle sa trudne do klinicznego wykrycia i ocena cechy M ma
nieistotne znaczenie. Inne wazne czynniki (np. podwyzszenie aktywnos$ci LDH i goraczka)
nie mieszczg si¢ w kryteriach TNM.

Leczenie skojarzone

Z uwagi na chemiowrazliwo$¢ MDK leczenie rozpoczynamy od CTH (Rycina 2) nie-
zaleznie od stopnia klinicznego zaawansowania (M0 lub M1). Do aktywnych lekéw zali-
czamy: cyklofosfamid, ifosfamid, doksorubicyne, daktynomycyne, etopozyd i winkrysty-
n¢. Dawki i schemat poszczegdlnych programow wielolekowych zalezg od przyjetych lo-
kalnie protokoidéw postepowania i pojawiajacych sie w trakcie leczenia toksycznosSci. Po
czterech kursach (w terminie piatego) wdrazamy miejscowe leczenie chirurgiczne i RTH
pooperacyjng. Zdecydowanie pierwsze powinno by¢ stosowane leczenie chirurgiczne
z pozniejsza RTH, co istotnie zwicksza odsetek wyleczen miejscowych oraz zmniejsza
liczbe powiktan w gojeniu rany operacyjnej. Klasycznie, powinno obowigzywac poopera-
cyjne napromienianie calej koSci, ale mozna stosowa¢é RTH wedlug zasady: +5 cm od
granic margineséw operacyjnych. Niejednokrotnie pozwala to na zmniejszenie pola na-
promieniania i zwigzanych z tym powiktan przy zachowanej skutecznosci leczenia miej-
scowego. Konieczne jest podanie dawki catkowitej 55-65 Gy (zaleznie od lokalizacji) we
frakcjach 1,8-2,0 Gy/dziennie.
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Pewnos¢ wyleczenia miejscowego wplywa z kolei na zwigkszenie odsetka chorych za-
kwalifikowanych, w razie potrzeby, do radykalnego leczenia przerzutow.

Po leczeniu miejscowym kontynuujemy CTH konsolidujaca do osiagni¢cia maksymalnej
dawki lekow (w praktyce, przynajmniej 6 miesigcy) lub wystapienia objawdw toksycznosci
314 stopnia.

Rehabilitacja i obserwacja po leczeniu

Zasady rehabilitacji i obserwacji po leczeniu nie r6znig si¢ od stosowanych u chorych na
miesaki wrzecionowatokomodrkowe koSci. Na podkreslenie zastuguje fakt, ze odmienng
1 najpowazniejszg konsekwencja tego intensywnego leczenia skojarzonego jest wystepowa-
nie wtornych nowotwordw, ktore wystepuja u 7-10% wyleczonych pacjentow chorych na
MDK. Spostrzezenie to sugeruje koniecznos$¢ wieloletniej obserwacji chorych.

Leczenie paliatywne

CTH chorych z pierwotnym uogolnieniem polega na stosowaniu identycznych progra-
mow jak w leczeniu skojarzonym wezesnych postaci MDK (programy ztozone z ifosfamidu
lub cyklofosfamidu, doksorubicyny, etopozydu i winkrystyny). U chorych z przerzutami do
pluc, ktorzy uzyskuja catkowita odpowiedZ po CTH mozna rozwazy¢ napromienianie catej
objetosci ptucnej, a w przypadku czesciowej odpowiedzi wskazana jest resekcja przetrwa-
tych zmian.

W ramach leczenia paliatywnego istotng role odgrywa RTH przerzutow do koSci.

Podsumowanie

Wdrozenie koncepcji leczenia skojarzonego z wstepng CTH i odroczonym lecze-
niem miejscowym (Rycina 2) znacznie poprawilo wieloletnie wyniki leczenia MDK
u dorostych. Przezycia 5-letnie wzrosty z 5-10% do okolo 40%. Obecnos¢ przerzutow
do odlegtych narzadéw w chwili rozpoczecia intensywnego leczenia skojarzonego, ob-
niza odsetek wyleczonych do 30%. Pomimo tego, rokowanie dorostych chorych na
MDKXK jest gorsze niz u dzieci, z powodu czgstego wystepowania niekorzystnych czynni-
kéw rokowniczych, do ktorych nalezg: obecno$¢ przerzutow do odlegtych narzadow,
najdiuzszy wymiar guza powyzej 8 cm (lub powyzej 100 cm?® objetosci), wiek powyzej 17
lat i podwyzszona aktywnoS§¢ LDH. Gorsze rokowanie dotyczy umiejscowienia w obre-
bie miednicy i kregostupa oraz postaci pozakostnych. Wyjatkowo Zle rokuja chorzy
z nawrotem choroby.

W postepowaniu u chorych na MDK istotne znaczenie maja, czesto powazne, powi-
ktania zaréwno wczesne (toksyczno$¢ 3 i 4 stopnia w czasie dtugotrwalej CTH), jak tez
pozne (w tym, u okoto 10% chorych) wtérne nowotwory. To ostatnie niebezpieczen-
stwo powoduje, ze chorzy na MDK wymagaja corocznych obserwacji po leczeniu przez
cate zycie.

Wigkszo$¢ chorych w Polsce zgtaszajacych si¢ na konsultacje i zakwalifikowanych do le-
czenia, znajduje si¢ w okresie rozsiewu choroby, mimo, ze u niektorych, nie mozemy tego
uwidoczni¢ w badaniach wykonanych przed leczeniem.
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Rycina 2. Schemat prawidlowego postepowania w miesakach drobnokomérkowych kosci

Badania dodatkowe

Y

Biopsja otwarta

Y

Rozpoznanie TNM / Badanie histopatologiczne
Y

Decyzja terapeutyczna Chemioterapia przedoperacyjna — M0
Y

Leczenie

Leczenie operacyjne — R0
]
Radioterapia pooperacyjna

]

Chemioterapia pooperacyjna

Y

Rehabilitacja
Y

Badania kontrolne:
—co 3-6 miesiecy przez 5 lat
— co 12 miesigcy przez kolejne lata
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