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Mi´saki wrzecionowatokomórkowe
W∏odzimierz Ruka, Zbigniew Nowecki, Piotr Rutkowski

Epidemiologia

WÊród wrzecionowatokomórkowych nowotworów koÊci najcz´Êciej wyst´puje mi´sak
koÊciopochodny (OSA). Jest jednoczeÊnie najcz´stszym typem pierwotnego nowotworu
z∏oÊliwego koÊci u doros∏ych. W Polsce pojawia si´ oko∏o 60-100 zachorowaƒ rocznie na
OSA (2-3 na 1 milion), cz´Êciej u m´˝czyzn (1,4: 1). U doros∏ych obserwuje si´ 2 szczyty za-
chorowaƒ: w trzeciej dekadzie ˝ycia (oko∏o 60%) i na prze∏omie szóstej i siódmej dekady
(oko∏o 20%). Mediana wieku w ca∏ej grupie doros∏ych chorych wynosi 26 lat. 

Inne nowotwory wrzecionowatokomórkowe (fibrosarcoma, fibrohistiocytoma malignum,
sarcoma fusocellulare) sà znacznie rzadsze. Wszystkie zalecenia diagnostyczne i lecznicze
dla OSA odnoszà si´ równie˝ do chorych na te rzadkie nowotwory z∏oÊliwe. 

Patomorfologia

W wi´kszoÊci (oko∏o 85%) wyst´puje podtyp klasyczny OSA. Do rzadkich podtypów
OSA zalicza si´ lepiej rokujàce – osteosarcoma parosteale (10%), osteosarcoma periosteale
(1%) i osteosarcoma medullare (1%) oraz gorzej rokujàce (wysoka z∏oÊliwoÊç) – osteosarco-
ma microcellulare (poni˝ej 1%), osteosarcoma telangiectaticum (1-2%) i mi´saki rozwijajà-
ce si´ na pod∏o˝u choroby Pageta oraz w polu uprzedniego napromieniania (1%). 

W post´powaniu diagnostycznym najwa˝niejsze znaczenie ma prawid∏owoÊç pobra-
nia materia∏u do badania histologicznego na drodze biopsji otwartej. Biopsja otwarta
powinna byç wykonana w ka˝dym przypadku podejrzenia OSA i po przeprowadzeniu
badaƒ radiologicznych (RTG). Technika wykonania biopsji ma istotny wp∏yw na proces
leczenia chorego i mo˝liwoÊci wykonania operacji oszcz´dzajàcych. Preferowany jest
dost´p boczny i unikanie strony przyÊrodkowej koƒczyny, aby biopsj´ wykonaç z dala od
p´czków naczyniowo-nerwowych. Przy wyborze miejsca biopsji nale˝y wykorzystaç wy-
niki badaƒ RTG (konsultacja z radiologiem), badania scyntygraficznego koÊçca i stoso-
waç zasad´ najkrótszej drogi mi´dzy skórà a guzem. Ci´cie, wystarczajàco d∏ugie dla
dotarcia do g∏´boko po∏o˝onej zmiany, nale˝y prowadziç równolegle do d∏ugiej osi koƒ-
czyny. Podczas preparowania wskazane jest nieprzekraczanie granic przedzia∏u mi´-
Êniowego. Wycinek z nacieku nowotworowego nale˝y pobieraç „na ostro” z obwodu
(najwi´ksza proliferacja i najmniejsza martwica). W nowotworach bez przekraczania
warstwy korowej koÊci d∏ugich wycinamy okno kostne w najcieƒszym miejscu, aby do-
datkowo nie os∏abiaç koÊci i nie sprzyjaç patologicznemu z∏amaniu. Podczas pobierania
wycinka mo˝e wystàpiç znaczne krwawienie z uszkodzonego nowotworu. Szczegó∏owa
hemostaza w obr´bie tkanek mi´kkich oraz koÊci (np. wosk) jest obowiàzkowa, ponie-
wa˝ krwiaki mogà byç miejscem implantacji komórek mi´sakowych. Ran´ po pobraniu
wycinka nale˝y zamknàç dok∏adnie warstwowo (bez drena˝u), aby nie pozostawiaç mar-
twych przestrzeni (zeszywanie np. kolejnych warstw mi´Êni, powi´zi, tkanki podskórnej
i skóry). 
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Obraz kliniczny
Najcz´stszym umiejscowieniem OSA sà koÊci stawu kolanowego (dalsza nasada koÊci

udowej, bli˝sza nasada piszczeli, g∏owa strza∏ki), rzadziej bli˝sza nasada koÊci udowej, koÊç
ramienna, koÊci miednicy i ∏opatka. 

Pierwszym objawem choroby jest nieustanny ból, silniejszy w godzinach nocnych i stop-
niowo narastajàcy w kolejnych miesiàcach choroby (wszyscy chorzy zg∏aszajàcy si´ po raz
pierwszy wymagajà wysokich dawek leków przeciwbólowych). Drugim objawem (90% cho-
rych) jest naciek (guz) tkanek mi´kkich w sàsiedztwie zmiany nowotworowej koÊci, powo-
dujàcy zwi´kszenie obwodu koƒczyny i zniekszta∏cenie jej zarysu. Ponadto pojawia si´
ograniczenie ruchomoÊci najbli˝ej po∏o˝onego stawu i jego odruchowe oszcz´dzanie przez
chorego. Mogà pojawiaç si´ utrwalone przykurcze stawowe i z∏amania patologiczne koÊci
w zaawansowanych miejscowo mi´sakach. 

Diagnostyka
Rozpoznanie OSA opiera si´ na wykonaniu nast´pujàcych procedur diagnostycznych: 
– badania lekarskiego, 
– badania RTG, 
– biopsji i badania patologicznego. 
Rozpoznanie wczesnych postaci (poni˝ej 100 cm3, nieprzekraczajàcych warstwy koro-

wej) jest wyjàtkowo trudne. Jedynym wczesnym objawem jest ból miejscowy. Wczesne roz-
poznania w bezobjawowej chorobie sà zwykle przypadkowe. 

W przypadkach klasycznego OSA objawy radiologiczne sà typowe nawet na przeglàdo-
wych RTG. Nowotwór obejmuje jam´ szpikowà i niszczy koÊç z obrazem ubytku osteoli-
tycznego. Naciek tkanek mi´kkich jest lepiej widoczny w badaniu tomografii komputero-
wej (TK), badaniu obrazowym z wyboru u chorych na OSA. Oprócz zmian osteolitycznych
widoczne sà pola patologicznej tkanki kostnawej w obr´bie nowotworu. Po zniszczeniu
warstwy korowej koÊci naciek nowotworowy unosi okostnà tworzàc trójkàt Codmana. Naj-
cz´stszym objawem odczynów okostnowych jest wyst´powanie „spikuli” uk∏adajàcych si´
prostopadle do d∏ugiej osi koÊci. W zaawansowanych przypadkach obserwuje si´ naciek
p∏ytki wzrostowej w przynasadzie i niszczenie chrzàstki stawowej. 

Rozleg∏oÊç nacieku miejscowego ma znaczenie rokownicze i praktyczne. Klasyfikacja
miejscowego zaawansowania OSA wyró˝nia 3 kategorie wczesne (E1-E3) bez przekracza-
nia okostnej oraz 3 kategorie bardziej zaawansowane (E4-E6) z jej przekraczaniem i na-
ciekaniem sàsiednich tkanek mi´kkich (Tabela I). 

Tabela I. Kategorie zaawansowania miejscowego mi´saków koÊci
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Stopieƒ Definicja zaawansowania
E1 Mi´sak dotyka, ale nie unosi ani nie nacieka okostnej, 
E2 Mi´sak unosi okostnà, ale jej nie nacieka, 
E3 Mi´sak nacieka okostnà, ale jej nie przekracza, 
E4 Minimalny naciek poza okostnà, ale bez zaj´cia innych struktur, wi-

doczny jako guzek o Êrednicy poni˝ej 1 cm, 
E5 Naciek jednej ze struktur: Êci´gna, wi´zad∏a, torebki stawowej, chrzàst-

ki stawu (naciek Êródstawowy), mi´Ênia, tkanki t∏uszczowej do∏u 
podkolanowego lub pachowego, 

E6 Mi´sak nacieka dwie lub wi´cej z w/w struktur
Spanier i wsp. J Bone Joint Surg 1990; 72A (5): 643-653
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Ocena stopnia zaawansowania

Podstawà podzia∏u na stopnie zaawansowania klinicznego (Tabela II) jest ocena zespo∏u
najwa˝niejszych czynników prognostycznych, do których nale˝à: stopieƒ z∏oÊliwoÊci histolo-
gicznej (cecha G), przejÊcie nacieku nowotworowego mi´saka przez warstw´ korowà koÊci
(cecha T) oraz, ∏àcznie, przerzuty do regionalnych w´z∏ów ch∏onnych (cecha N) i przerzuty do
odleg∏ych narzàdów (cecha M). Z tego powodu stopieƒ III (zarezerwowany w systemie TNM
do zmian z przerzutami do w´z∏ów ch∏onnych regionalnego sp∏ywu) jest niezdefiniowany. 

Tabela II. Klasyfikacja zaawansowania klinicznego z∏oÊliwych nowotworów koÊci

Ró˝nicowanie

Na podstawie badaƒ RTG mo˝na z du˝ym prawdopodobieƒstwem ró˝nicowaç pierwotne
nowotwory z∏oÊliwe koÊci i zmiany ∏agodne. W ró˝nicowaniu mi´saków koÊci znaczenie ma
umiejscowienie – OSA lokalizujà si´ w przynasadach, a z∏oÊliwe nowotwory drobnokomórko-
we w trzonach koÊci. Nale˝y jednak podkreÊliç, ˝e fundamentalne znaczenie w ró˝nicowaniu
z∏oÊliwych nowotworów koÊci ma wykonanie biopsji otwartej i badania histopatologicznego. 

Najtrudniejsze jest ró˝nicowanie OSA z torbielà aneuryzmatycznà koÊci (zw∏aszcza, ˝e
mo˝e ona byç wtórnà zmianà maskujàcà szybko progresujàcy nowotwór z∏oÊliwy koÊci). 

Ró˝nicowanie przyczyn z∏amaƒ patologicznych przedstawia Tabela III. Ogólnie, u m∏o-
dych doros∏ych (poni˝ej 40 lat) z∏amania patologiczne sà spowodowane najcz´Êciej nowo-
tworami pierwotnymi koÊci, natomiast u starszych doros∏ych najcz´stszà przyczynà sà prze-
rzuty do koÊci. 

Tabela III. Ró˝nicowanie przyczyn z∏amaƒ patologicznych koÊci
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Kategorie rokownicze
G1-niskoz∏oÊliwe, T1-wewnàtrzprzedzia∏owe, M0-bez przerzutów (w tym N0), 
G2-wysokoz∏oÊliwe, T2-pozaprzedzia∏owe, M1-przerzuty (w tym N1), 

Stopnie zaawansowania
I II
A – G1, T1, M0 A – G2, T1, M0
B – G1, T2, M0 B – G2, T2, M0

III IV
niezdefiniowany A – G1-2, T1, M1

B – G1-2, T2, M1

wiek < 40 lat wiek > 50 lat
nowotwory z∏oÊliwe

mi´sak koÊciopochodny przerzuty raków
mi´sak Ewinga szpiczak, ch∏oniak
guz olbrzymiokomórkowy mi´saki koÊci inne

inne zmiany
torbiel aneuryzmatyczna nadczynnoÊç przytarczyc
w∏ókniak niekostniejàcy
dysplasia w∏óknista

miesaki kosci u doroslych  12.12.2003  15:39  Page 361



Leczenie
Decyzje terapeutyczne

Podczas podejmowania decyzji odnoÊnie leczenia u chorych na OSA obowiàzujà nast´-
pujàce ogólne zasady: 

1. Warunkiem rozpocz´cia leczenia jest weryfikacja histopatologiczna. 
2. Wszystkie OSA wymagajà leczenia skojarzonego, poniewa˝ sà nowotworami o wyso-

kiej z∏oÊliwoÊci histologicznej (wyniki leczenia wy∏àcznie chirurgicznego sà z∏e – poni-
˝ej 20% 5-letnich prze˝yç). Wyjàtkiem jest przykostny mi´sak koÊciopochodny (oste-
osarcoma parosteale). Kontrowersyjne jest równie˝ stosowanie chemioterapii (CTH)
oko∏ooperacyjnej u chorych w wieku powy˝ej 50 lat. 

3. Decyzj´ o zakresie leczenia operacyjnego nale˝y podejmowaç przed rozpocz´ciem le-
czenia skojarzonego. Na planowanà operacj´ chorzy powinni wyraziç zgod´ przed
rozpocz´ciem CTH przedoperacyjnej. Jej skutecznoÊç mo˝e powodowaç nieuzasad-
nione nadzieje chorych na mo˝liwoÊç unikni´cia amputacji lub w ogóle leczenia ope-
racyjnego. Brak wiedzy, zrozumienia i akceptacji przez chorego podj´tych a priori de-
cyzji operacyjnych prowadzi do konfliktu i w jego wyniku rezygnacji chorego z propo-
nowanej operacji, b´dàcej podstawà wyleczenia. 

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

Schemat leczenia

Post´powanie terapeutyczne u doros∏ych chorych na OSA rozpoczynajà 3 kursy CTH
przedoperacyjnej (najcz´Êciej – doksorubicyna i cisplatyna) podawane co 3 tygodnie. Me-
totreksat nie znajduje zastosowania u doros∏ych chorych na OSA ze wzgl´du na toksycz-
noÊç i brak poprawy prze˝yç. Wskazane jest zachowanie ifosfamidu, jako potencjalnie
czynnego leku w leczeniu drugiej linii. Obecnie, niezastosowanie CTH przedoperacyjnej
u chorych na OSA nale˝y uznaç za b∏àd. 

W terminie czwartego kursu (3 tygodnie po trzecim kursie CTH) nale˝y wykonaç ope-
racj´. Celem leczenia chirurgicznego jest radykalne usuni´cie ogniska pierwotnego
OSA. Ogólnie, nie nale˝y si´ obawiaç proponowania choremu wykonania amputacji.
Dotyczy to umiejscowieƒ OSA w obwodowych cz´Êciach koƒczyn i rozleg∏ych nacieków
tkanek mi´kkich, wykluczajàcych ich wykorzystanie do pokrycia rekonstruowanych frag-
mentów koÊçca. Wykonanie operacji oszcz´dzajàcych koƒczyn´ uniemo˝liwia równie˝
naciek OSA na g∏ówne p´czki naczyniowo-nerwowe koƒczyny, tkanki t∏uszczowej do∏u
podkolanowego i pachowego oraz naciek nowotworowy przekraczajàcy chrzàstki stawo-
we. Wzgl´dnym przeciwwskazaniem do wykonania operacji oszcz´dzajàcej jest z∏amanie
patologiczne. 

Do podstawowych warunków wykonania operacji oszcz´dzajàcej koƒczyn´ nale˝à: 
– zastosowanie CTH przedoperacyjnej, 
– niewielki naciek tkanek mi´kkich (E3-E4), 
– mo˝liwoÊç uzyskania dobrej sprawnoÊci koƒczyny (brak bólu, zachowanie czucia g∏´-

bokiego i powierzchownego oraz funkcjonalnoÊç koƒczyny – dla koƒczyny górnej
oznacza to zachowanie przynajmniej funkcji chwytnej r´ki, dla koƒczyny dolnej ozna-
cza to zachowanie jej funkcji podporowej i mo˝liwoÊci chodzenia). 

Zachowanie koƒczyny mo˝na zapewniç przez zastosowanie allo-przeszczepów, przeszcze-
pów unaczynionych koÊci i modularnych protez onkologicznych. Mo˝liwoÊci zastosowania
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protez onkologicznych (w tym, przez zachowanie funkcjonalnie sprawnej koƒczyny) sà
przeceniane zarówno przez chorych i ich rodziny, jak i przez lekarzy innych specjalnoÊci.
Podstawowym problemem jest utrzymanie sprawnoÊci mechanicznej protez i zapobiega-
nie zanikowi koÊci w sàsiedztwie protezy. Dlatego, paradoksalnie, najch´tniej powinny
byç stosowane u chorych w IV stopniu zaawansowania klinicznego lub z grupy wysokiego
ryzyka rozsiewu (IIB). 

Leczenie uzupe∏niajàce

Wybór CTH pooperacyjnej powinien optymalnie wynikaç z histologicznej oceny odpo-
wiedzi w preparacie operacyjnym – w przypadku dobrej odpowiedzi nale˝y kontynuowaç
leczenie wed∏ug poczàtkowo stosowanego programu (2-12 kursów), natomiast w razie
stwierdzenia niezadowalajàcej odpowiedzi patologicznej, nale˝y rozwa˝yç zastosowanie in-
nych leków (np. z udzia∏em ifosfamidu i karboplatyny po wczeÊniejszym stosowaniu dokso-
rubicyny i cisplatyny). 

Leczenie paliatywne

Leczenie nawrotów OSA powinno polegaç na kojarzeniu CTH i chirurgicznego le-
czenia przerzutów (metastazektomia). W przypadku przerzutów do p∏uc niejedno-
krotnie uzasadnione jest wycinanie mnogich, policzalnych przerzutów oraz wielokrot-
ne torakotomie. Wyniki chirurgicznego leczenia przerzutów do p∏uc sà doÊç dobre
(oko∏o 25% prze˝yç 5-letnich) pod warunkiem wykonania ich ca∏kowitej resekcji. Wy-
bór programu drugiej linii zale˝y ÊciÊle od leków zastosowanych w ramach pierwotne-
go leczenia – cz´sto wykorzystywany jest ifosfamid, etopozyd (w niektórych oÊrodkach
metotreksat w wysokich dawkach z kwasem folinowym, szczególnie u m∏odych cho-
rych). 

Rehabilitacja

Rehabilitacja towarzyszy leczeniu od chwili jego rozpocz´cia: 
– okres stosowania CTH przedoperacyjnej: zapobieganie zanikom mi´Êniowym w wyni-

ku oszcz´dzania chorej koƒczyny (wi´ksza masa zdrowych tkanek sprzyja gojeniu rany
pooperacyjnej niezale˝nie od zakresu wykonanej operacji, co jest istotne w Êwietle sto-
sowania CTH przedoperacyjnej), 

– w okresie pooperacyjnym: çwiczenia oddechowe i bierne operowanej koƒczyny od
pierwszej doby pooperacyjnej, a rozszerzenie zakresu çwiczeƒ po usuni´ciu drenów
ssàcych zakres, 

– w okresie CTH pooperacyjnej: çwiczenia w domu i ocena post´pów w trakcie pobytu
na oddziale podczas kolejnych kursów oraz wiele miesi´cy po zakoƒczeniu leczenia
(czasami – koniecznoÊç okresowych intensywnych çwiczeƒ w warunkach stacjonar-
nych, z czego wynika niezb´dnoÊç udzia∏u rehabilitanta w wielospecjalistycznym ze-
spole diagnostyczno-terapeutycznym). 

Obserwacja po leczeniu

Prowadzenie obserwacji po zakoƒczeniu skojarzonego leczenia jest nieod∏àcznym obo-
wiàzkiem zespo∏ów prowadzàcych leczenie radykalne ogniska pierwotnego. Zespo∏y te po-
noszà odpowiedzialnoÊç za prowadzenie wieloletnich obserwacji po leczeniu i za prowa-
dzenie prawid∏owego leczenia niepowodzeƒ. 
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Podsumowanie

U m∏odych, doros∏ych chorych na klasyczne, wysokoz∏oÊliwe postacie OSA, dzi´ki wpro-
wadzeniu radiologicznych metod obrazowania i leczenia skojarzonego z udzia∏em agresyw-
nej CTH przed i pooperacyjnej, zwi´kszono odsetek 5-letnich wyleczeƒ blisko 5-krotnie
(z oko∏o 17% do ponad 70%). Zwi´kszy∏ si´ odsetek chorych, u których mo˝na zachowaç
koƒczyn´. Oba te zjawiska oznaczajà dla chorych lepszà jakoÊç ˝ycia w trakcie i po zakoƒ-
czeniu leczenia. Wyniki takie wydajà si´ mo˝liwe dzi´ki przestrzeganiu zasad, które przed-
stawia Rycina 1. Lepiej rokujà postacie osteosarcoma parosteale, osteosarcoma periosteale
i osteosarcoma medullare, a gorzej rzadkie postacie: osteosarcoma microcellulare, osteosar-
coma telangiectaticum oraz mi´saki wrzecionowatokomórkowe rozwijajàce si´ na pod∏o˝u
choroby Pageta lub w polu uprzedniego napromieniania. 

Rycina 1. Schemat post´powania w mi´sakach wrzecionowatych koÊci

Rozpoznanie

Decyzja terapeutyczna

Leczenie

Obserwacja
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Chemioterapia indukcyjna – M0

Leczenie operacyjne – R0

Chemioterapia pooperacyjna

Wizyty kontrolne 
co 3-6 miesi´cy 

przez 5 lat

R
E
H
A
B
I
L
I
T
A
C
J
A

miesaki kosci u doroslych  12.12.2003  15:39  Page 364



– Bramwell V., i wsp. A comparison of two short intensive adjuvant chemotherapy regimens in
operable osteosarcoma of limbs in children and young adults: the first study of the European Oste-
osarcoma Intergroup. J Clin Oncol 1992, 10: 1579. 

– Bramwell VH. The role of chemotherapy in the management of non-metastatic operable extre-
mity osteosarcoma. Semin Oncol 1997; 24: 561-571. 

– Dorfman HD, Czerniak B. Bone cancers. Cancer 1995; 75 (supl 1): 203-210. 
– Link MP i Eibler F. Osteosarcoma. W: Pizzo PA i Poplack DG (red.). Principles and Practice of

Pediatric Oncology (wyd. 3). Lippincott-Raven, Philadelphia 1997: 889-920. 
– Ruka W. Mi´saki koÊci. W: Krzakowski M (red.): Onkologia kliniczna (wyd. 1). Borgis – Wydaw-

nictwo Medyczne, Warszawa 2001; tom II: 405-436. 
– Saeter G, Hoic J, Stenwig AE i wsp. Systemic relapse of patients with osteogenic sarcoma: pro-

gnostic factors for long-term survival. Cancer 1995; 75: 1084-1093. 

Mi´saki drobnokomórkowe
W∏odzimierz Ruka, Zbigniew Nowecki, Piotr Rutkowski, S∏awomir Falkowski

Epidemiologia i etiologia

Mi´saki drobnokomórkowe (MDK) zajmujà trzecie miejsce pod wzgl´dem cz´stoÊci
wyst´powania wÊród pierwotnych nowotworów z∏oÊliwych koÊci u doros∏ych. Liczba no-
wych zachorowaƒ rocznie w Polsce nie jest znana – mo˝na szacowaç jà na kilkadziesiàt
przypadków rocznie (oko∏o 40). U doros∏ych, najcz´Êciej wyst´pujà na prze∏omie drugiej
i trzeciej dekady ˝ycia. Mediana wieku (21 lat) jest najni˝sza wÊród mi´saków koÊci (np.
koÊciopochodne – 26 lat, chrz´stniakomi´saki – 43 lata). Chorujà prawie wy∏àcznie przed-
stawiciele bia∏ej rasy, cz´Êciej m´˝czyêni ni˝ kobiety (1,5: 1). Prawie nigdy nie wyst´pujà ja-
ko nowotwory wtórne (indukowane) i nie jest znane ich wyst´powanie w zespo∏ach nowo-
tworów uwarunkowanych rodzinnie lub dziedzicznych. 

Patomorfologia

Najprawdopodobniej MDK wywodzà si´ z pierwotnych komórek mesenchymalnych ce-
wy nerwowej (neuroektodermy). Badania cytogenetyczne wskazujà, ˝e stanowià jednà gru-
p´ („rodzin´”) kilku ró˝nych morfologicznie nowotworów z∏oÊliwych koÊci i tkanek mi´k-
kich. Najcz´stszym nowotworem tej grupy jest mi´sak Ewinga, a ponadto zaliczajà si´: pry-
mitywny guz neuroektodermalny (ang. primitive neuroectodermal tumor; PNET) ∏àcznie
z obwodowym neuroepitelioma (ang. peripheral neuroepithelioma) tkanek mi´kkich, z∏oÊli-
wy nowotwór drobnokomórkowy Êciany klatki piersiowej (guz Askina), mesenchymalny
chrz´stniakomi´sak (ang. mesenchymal chondrosarcoma), desmoplastyczny nowotwór
drobno-okràg∏okomórkowy (ang. desmoplastic small round cell tumor; DSRCT) i neurobla-
stoma doros∏ych (rzadko wyst´pujàcy). 
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Obraz kliniczny

Podstawowymi objawami klinicznymi MDK sà: sta∏y ból (84-96% chorych) i guz tka-
nek mi´kkich (oko∏o 60% chorych). W bardziej zaawansowanym miejscowo stadium mo-
gà wyst´powaç objawy ogólne: os∏abienie, niedokrwistoÊç, goràczka. Objawy te oraz
podwy˝szony poziom dehydrogenazy kwasu mlekowego (LDH) sà uznawane za z∏e czyn-
niki rokownicze. 

W ponad po∏owie przypadków (60%) MDK rozwijajà si´ w obr´bie koƒczyn: koÊç udo-
wa (30%), koÊci podudzia (20%) i koÊç ramienna (10%). W pozosta∏ych (40%) przypad-
kach umiejscawiajà si´ poÊrodkowo (centralnie): w koÊciach miednicy, Êcianie klatki pier-
siowej i w obr´bie kr´gos∏upa. 

Diagnostyka
Badanie przedmiotowe

W badaniu przedmiotowym dominujà obrazy rozleg∏ego nacieku tkanek mi´kkich,
przewa˝nie bolesnego palpacyjnie i nadmiernie ucieplonego. 

Badania dodatkowe

W pierwszej kolejnoÊci nale˝y wykonaç rentgenogram (RTG) przeglàdowy zmiany
(z tzw. kratkà) w celu oceny charakteru i rozleg∏oÊci zmian kostnych oraz RTG klatki pier-
siowej w celu wykluczenia przerzutów. Dalsze badania powinny byç wykonane w referen-
cyjnym oÊrodku onkologicznym. 

Cz´Êç chorych zg∏asza si´ na konsultacj´ w wiele miesi´cy po pojawieniu si´ pierwszych
objawów i dalsze post´powanie diagnostyczne powinno byç przyspieszone. W trybie pil-
nym konieczne jest wykonanie badaƒ w nast´pujàcej kolejnoÊci: a) komputerowa tomogra-
fia (KT), b) scyntygrafia koÊçca, c) biopsja otwarta. Komplet tych badaƒ mo˝na z powo-
dzeniem wykonaç w ciàgu tygodnia. Badania KT i scyntygraficzne okreÊlajà rozleg∏oÊç na-
cieku zaj´tej koÊci (mo˝liwoÊç operacji oszcz´dzajàcej koƒczyn´) i ujawniajà ewentualne
zmiany przerzutowe. 

Wykonanie biopsji powinno spe∏niç kilka podstawowych zasad, podobnie jak w innych
mi´sakach koÊci. Ci´cie do biopsji nie powinno: kolidowaç z póêniejszà operacjà, byç przy-
czynà niekorzystnego rozszerzenia pól napromieniania i nie powinno zwi´kszaç ryzyka pa-
tologicznego z∏amania. W wyborze najlepszego miejsca do pobrania wycinka mo˝na wyko-
rzystaç resztkowà aktywnoÊç izotopu (99Technet) podanego przy wykonywaniu scyntygrafii
i wyznaczyç je Êródoperacyjnie przy zastosowaniu r´cznej (ja∏owej) gamma-kamery. Dobrà
praktykà jest równie˝ Êródoperacyjne wykonanie rozmazu na szkie∏ku podstawowym z po-
branego wycinka w celu wykonania badania cytologicznego. Wynik tego badania pozwala
na wczeÊniejsze rozpocz´ci chemioterapii (CTH), które kontynuujemy po otrzymaniu
ostatecznego rozpoznania histopatologicznego. 

Ró˝nicowanie

We wszystkich przypadkach MDK ró˝nicowanie jest bardzo trudne. W codziennej prak-
tyce opiera si´ na podstawie ostatecznego rozpoznania histopatologicznego pobranego wy-
cinka. W pierwszym etapie ró˝nicowania wykluczamy nowotwory ∏agodne i torbiel aneury-
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zmatycznà. W kolejnym etapie ró˝nicujemy MDK z mi´sakami wrzecionowatokomórko-
wymi, które sà niewra˝liwe na napromienianie. Nast´pnie wy∏àczamy ch∏oniaki koÊci, któ-
re nie wymagajà leczenia operacyjnego. 

Leczenie
Decyzje terapeutyczne

Wyniki badania histologicznego oraz badaƒ RTG i scyntygrafii umo˝liwiajà ocen´ stop-
nia zaawansowania i rozleg∏oÊci nacieku miejscowego oraz podj´cie szczegó∏owych decyzji
odnoÊnie leczenia miejscowego. 

Akceptacja przez chorych proponowanego rodzaju i przebiegu leczenia wraz z jego
wszystkimi skutkami jest istotnym warunkiem powodzenia. Chorych nale˝y informowaç
o czasie trwania leczenia (blisko 12 miesi´cy), dzia∏aniach niepo˝àdanych CTH i radiotera-
pii (RTH) oraz kalectwie czynnoÊciowym w wyniku leczenia operacyjnego (zarówno
oszcz´dzajàcego koƒczyn´, jak i amputacji). 

Z uwagi na wzgl´dnie niewielkà liczb´ chorych na MDK oraz znaczne trudnoÊci
w uzyskaniu d∏ugoletnich prze˝yç, wskazane jest prowadzenie leczenia w wyznaczonych
oÊrodkach onkologicznych. Dodatkowym argumentem jest promieniowra˝liwoÊç MTD
(w odró˝nieniu od postaci wrzecionowatokomórkowych) i istotna rola RTH w leczeniu
skojarzonym. 

W odró˝nieniu od innych nowotworów, u chorych na MDK nie ma wartoÊciowych kry-
teriów rokowniczych mo˝liwych do zastosowania w klasyfikacji TNM. W przypadku cechy
T, uznaje si´ za korzystnà wielkoÊç nowotworu o pojemnoÊci 100 ml lub wi´kszej, co w od-
niesieniu do koÊçca doros∏ych oznacza przypadkowe wykrycie MDK tej wielkoÊci. Prawdo-
podobnie t∏umaczy to lepsze rokowanie chorych poni˝ej 12 lat ni˝ starszych. Ocena cechy
N nie ma zastosowania, poniewa˝ u chorych na MDK nie spotyka si´ przerzutów do w´-
z∏ów ch∏onnych. Przerzuty odleg∏e sà trudne do klinicznego wykrycia i ocena cechy M ma
nieistotne znaczenie. Inne wa˝ne czynniki (np. podwy˝szenie aktywnoÊci LDH i goràczka)
nie mieszczà si´ w kryteriach TNM. 

Leczenie skojarzone

Z uwagi na chemiowra˝liwoÊç MDK leczenie rozpoczynamy od CTH (Rycina 2) nie-
zale˝nie od stopnia klinicznego zaawansowania (M0 lub M1). Do aktywnych leków zali-
czamy: cyklofosfamid, ifosfamid, doksorubicyn´, daktynomycyn´, etopozyd i winkrysty-
n´. Dawki i schemat poszczególnych programów wielolekowych zale˝à od przyj´tych lo-
kalnie protokó∏ów post´powania i pojawiajàcych si´ w trakcie leczenia toksycznoÊci. Po
czterech kursach (w terminie piàtego) wdra˝amy miejscowe leczenie chirurgiczne i RTH
pooperacyjnà. Zdecydowanie pierwsze powinno byç stosowane leczenie chirurgiczne
z poêniejszà RTH, co istotnie zwi´ksza odsetek wyleczeƒ miejscowych oraz zmniejsza
liczb´ powik∏aƒ w gojeniu rany operacyjnej. Klasycznie, powinno obowiàzywaç poopera-
cyjne napromienianie ca∏ej koÊci, ale mo˝na stosowaç RTH wed∏ug zasady: +5 cm od
granic marginesów operacyjnych. Niejednokrotnie pozwala to na zmniejszenie pola na-
promieniania i zwiàzanych z tym powik∏aƒ przy zachowanej skutecznoÊci leczenia miej-
scowego. Konieczne jest podanie dawki ca∏kowitej 55-65 Gy (zale˝nie od lokalizacji) we
frakcjach 1,8-2,0 Gy/dziennie. 
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PewnoÊç wyleczenia miejscowego wp∏ywa z kolei na zwi´kszenie odsetka chorych za-
kwalifikowanych, w razie potrzeby, do radykalnego leczenia przerzutów. 

Po leczeniu miejscowym kontynuujemy CTH konsolidujàcà do osiàgni´cia maksymalnej
dawki leków (w praktyce, przynajmniej 6 miesi´cy) lub wystàpienia objawów toksycznoÊci
3 i 4 stopnia. 

Rehabilitacja i obserwacja po leczeniu

Zasady rehabilitacji i obserwacji po leczeniu nie ró˝nià si´ od stosowanych u chorych na
mi´saki wrzecionowatokomórkowe koÊci. Na podkreÊlenie zas∏uguje fakt, ˝e odmiennà
i najpowa˝niejszà konsekwencjà tego intensywnego leczenia skojarzonego jest wyst´powa-
nie wtórnych nowotworów, które wyst´pujà u 7-10% wyleczonych pacjentów chorych na
MDK. Spostrze˝enie to sugeruje koniecznoÊç wieloletniej obserwacji chorych. 

Leczenie paliatywne

CTH chorych z pierwotnym uogólnieniem polega na stosowaniu identycznych progra-
mów jak w leczeniu skojarzonym wczesnych postaci MDK (programy z∏o˝one z ifosfamidu
lub cyklofosfamidu, doksorubicyny, etopozydu i winkrystyny). U chorych z przerzutami do
p∏uc, którzy uzyskujà ca∏kowità odpowiedê po CTH mo˝na rozwa˝yç napromienianie ca∏ej
obj´toÊci p∏ucnej, a w przypadku cz´Êciowej odpowiedzi wskazana jest resekcja przetrwa-
∏ych zmian. 

W ramach leczenia paliatywnego istotnà rol´ odgrywa RTH przerzutów do koÊci. 

Podsumowanie

Wdro˝enie koncepcji leczenia skojarzonego z wst´pnà CTH i odroczonym lecze-
niem miejscowym (Rycina 2) znacznie poprawi∏o wieloletnie wyniki leczenia MDK
u doros∏ych. Prze˝ycia 5-letnie wzros∏y z 5-10% do oko∏o 40%. ObecnoÊç przerzutów
do odleg∏ych narzàdów w chwili rozpocz´cia intensywnego leczenia skojarzonego, ob-
ni˝a odsetek wyleczonych do 30%. Pomimo tego, rokowanie doros∏ych chorych na
MDK jest gorsze ni˝ u dzieci, z powodu cz´stego wyst´powania niekorzystnych czynni-
ków rokowniczych, do których nale˝à: obecnoÊç przerzutów do odleg∏ych narzàdów,
najd∏u˝szy wymiar guza powy˝ej 8 cm (lub powy˝ej 100 cm3 obj´toÊci), wiek powy˝ej 17
lat i podwy˝szona aktywnoÊç LDH. Gorsze rokowanie dotyczy umiejscowienia w obr´-
bie miednicy i kr´gos∏upa oraz postaci pozakostnych. Wyjàtkowo êle rokujà chorzy
z nawrotem choroby. 

W post´powaniu u chorych na MDK istotne znaczenie majà, cz´sto powa˝ne, powi-
k∏ania zarówno wczesne (toksycznoÊç 3 i 4 stopnia w czasie d∏ugotrwa∏ej CTH), jak te˝
póêne (w tym, u oko∏o 10% chorych) wtórne nowotwory. To ostatnie niebezpieczeƒ-
stwo powoduje, ˝e chorzy na MDK wymagajà corocznych obserwacji po leczeniu przez
ca∏e ˝ycie. 

Wi´kszoÊç chorych w Polsce zg∏aszajàcych si´ na konsultacj´ i zakwalifikowanych do le-
czenia, znajduje si´ w okresie rozsiewu choroby, mimo, ˝e u niektórych, nie mo˝emy tego
uwidoczniç w badaniach wykonanych przed leczeniem. 
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Rycina 2. Schemat prawid∏owego post´powania w mi´sakach drobnokomórkowych koÊci

Rozpoznanie

Decyzja terapeutyczna

Leczenie
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