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ABSTRACT

Bone sarcomas comprise a heterogenous group of rare mesenchymal tumors (less than 0.5%
of malignant neoplasms in adults). From clinical point of view they can be divided into two main
groups: spindle-cell sarcomas (osteosarcomas, majority of chondrosarcomas and less common
subtypes) and small-cell sarcomas (mainly Ewing family of tumors). Correct diagnosis and effective
therapy is performed by cooperation of radiologists, oncological and orthopedics surgeons, clinical
oncologists, radiotherapists, rehabilitants, pathologists, nuclear medicine specialists and molecular
biologists. The most important principle in diagnostics and therapy of primary malignant bone tumors is
multidisciplinary work in experienced centers. Improvement of diagnostics, implementation of combined
therapy and technological developments caused the increase of limb-sparing surgery indications and
better long-term results of their treatment.
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Wstep

Prawidtowe rozpoznanie i skuteczne leczenie
skojarzone pierwotnych nowotworéw ko$ci wymaga
wspOtpracy radiologéw, chirurgéw onkologdéw i chi-
rurgéw ortopeddw, onkologéw klinicznych, radiote-
rapeutdw, rehabilitantéw, patologdéw i specjalistow
medycyny nuklearnej. Bezwzglednym warunkiem
w diagnostyce i leczeniu pierwotnych nowotworéw
ztosliwych kosci (migsakdw kosci) jest wielodyscypli-
narna wspOtpraca wielospecjalistyczna w oSrodkach,
ktore dysponuja odpowiednim do$wiadczeniem.
Zaleca si¢ wspolprace wieloosrodkowa w ramach
Polskiego Rejestru Nowotworéw Kosci (http://www.
polskirejestrguzowkosci.pl).

Epidemiologia i etiologia

Migsaki koSci u dorostych stanowiag heterogenna
grupe bardzo rzadkich nowotworéw pochodzenia
mezenchymalnego (ponizej 0,5% nowych przypadkéw
nowotwordw zto§liwych rocznie). W czesci przypad-
kéw ich szczegdlowa histogeneza nie jest znana. Pod
wzgledem klinicznym migsaki kosci mozna podzieli¢
na miesaki wrzecionowatokomérkowe (obejmujace
migsaki koSciopochodne, wigkszos¢ chrzestniakomie-
sakow i inne rzadsze podtypy) oraz drobnokomdr-
kowe (gtéwnie rodzina migsakow Ewinga). Wsrdd
wrzecionowatokomérkowych nowotworéw kosci
najczesciej wystepuje miesak koSciopochodny (OSA,
osteosarcoma). Jest jednocze$nie najczestszym typem
pierwotnego nowotworu zto§liwego kosci u dorostych.
W Polsce stwierdza si¢ okoto 60-100 zachorowan
rocznie na OSA (2-3 na 1 milion), czedciej u mez-
czyzn (1,4:1). U dorostych obserwuje si¢ 2 szczyty
zachorowan, w trzeciej dekadzie zycia (ok. 60%) i na
przetomie szostej i siodmej dekady (ok. 20%). Inne
nowotwory wrzecionowatokomorkowe (fibrosarcoma,

fibrohistiocytoma malignum, sarcoma fusocellulare) sa
znacznie rzadsze. Na drugim miejscu pod wzgledem
czestosci wystgpowania wrdd migsakow kosci u oséb
dorostych jest chrzestniakomigsak (chondrosarcoma).
Migsaki drobnokomérkowe (m.in. migsak Ewin-
ga/PNET czy chondrosarcoma mesenchymale) zajmuja
trzecie miejsce pod wzgledem czgstosci wystgpowania
wsrod pierwotnych nowotwordw ztosliwych kosci u do-
rostych. Liczba nowych zachorowan rocznie w Polsce
nie jest znana — mozna szacowac ja na kilkadziesiat
przypadkéw rocznie (ok. 40-60). U dorostych najczes-
ciej wystepuja na przelomie drugiej i trzeciej dekady
zycia. Niewiele migsakow wrzecionowatokomarko-
wych rozwija si¢ na podtozu choréb predysponujacych,
jak choroba Pageta (osteoclastoma lub osteosarcoma),
mnogie wyro§la chrzestno-kostne (chondrosarcoma),
zespot Li-Fraumeni lub tez, by¢ moze, w wyniku
uprzedniego napromieniania. Natomiast nie udo-
wodniono, aby migsaki drobnokomérkowe koSci
wystepowatly jako nowotwory wtdérne i pojawialy si¢
w zespolach nowotworéw uwarunkowanych rodzinnie
lub dziedzicznych.

Objawy kliniczne i diagnostyka
Objawy kliniczne

Gtéwnym objawem migsakéw kosci, pojawiajacym
si¢ juz na bardzo wezesnym etapie rozwoju nowotworu,
sa objawy bolowe, zwykle silniejsze w godzinach noc-
nych i stopniowo narastajace w kolejnych miesigcach
choroby (z wyjatkiem wigkszosci chrzgstniakomiesa-
kéw). W poézniejszych etapach choroby moze temu
towarzyszy¢ guz lub obrzmienie okolicy stawu lub
koSci, znieksztalcajace zarys koniczyny. Niekiedy chorzy
wiazg istniejaca patologi¢ z przypadkowym urazem.
W miesakach drobnokomdérkowych kosci u okoto 60%
pacjentow w chwili rozpoznania stwierdza si¢ naciek
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tkanek migkkich. Migsakom koSci czesto towarzysza
zaburzenia funkcji konczyny (ograniczenie ruchomosci
najblizej potozonego stawu i jego odruchowe oszcze-
dzanie przez chorego). Moga pojawiac si¢ utrwalone
przykurcze stawowe i ztamania patologiczne koSci w za-
awansowanych miejscowo migsakach. Destrukcja kosci
w wyniku niszczenia przez mi¢saka moze prowadzic¢
do ztamania patologicznego. Rozpoznanie wczesnych
postaci miesakow kosci (< 100 cm?, bez przekraczania
warstwy korowej kosci) jest bardzo trudne i zwykle
przypadkowe. W bardziej zaawansowanym miejscowo
stadium migsakow drobnokomdrkowych kosci moga
wystepowac objawy ogdlne: goraczka, niedokrwistosc,
oslabienie. Objawy te oraz podwyzszone st¢zenie
dehydrogenazy kwasu mlekowego (LDH, lactate de-
hydrogenase) uznaje si¢ za zle czynniki rokownicze.
Migsak koSciopochodny (osteosarcoma) najczesciej
umiejscowiony jest w okolicach przynasad kosci dlugich
(gtéwnie dystalnej czegsci kosci udowej, proksymalnej
czesci kosci piszczelowej lub kosci ramiennej, w glowie
kosci strzatkowej), za$ drugi pod wzgledem czgstosci
wystepowania migsak Ewinga dotyczy najczesciej
trzonu kos$ci dlugich lub koSci ptaskich, kregostupa
i miednicy. Oba te typy migsakow kosci najczesciej
wystepuja w drugiej i trzeciej dekadzie zycia. Chrzest-
niakomigsaki (chondrosarcoma) stwierdza si¢ czesciej
w pozniejszym okresie zycia i czgsto dotycza one kosci
réznoksztaltnych (miednica, obrecz barkowa) lub
proksymalnej czesci kosci udowej, moga rozwijac si¢
z istniejacych wezesniej zmian (jak enchondroma lub
osteochondroma).

Diagnostyka obrazowa

U chorych na migsaki koSci pierwszym i podsta-
wowym badaniem jest zdjecie przegladowe catej kosci
w dwoch projekcjach. W przypadkach klasycznych
postaci migsakow koSci objawy radiologiczne na prze-
gladowych rentgenogramach sa typowe, charaktery-
styczne dla kazdego typu migsaka. Nowotwor zawsze
niszczy zdrowa kos¢, powodujac ubytki osteolityczne
lub rosnac w sposéb naciekajacy. Oprocz tych zmian
bywaja widoczne objawy nowotworzenia patologicznej
tkanki uwapnionej (kostnej lub chrzgstnej) oraz ztosli-
we odczyny okostnowe (trdjkat Codmana, ,,spikule”).
W zaleznoSci od typu migsaka oraz szybkoSci wzrostu
guza moze wystapi¢ przechodzenie nacieku na plytke
wzrostowq oraz niszczenie chrzastki stawowe;j.

Dla pogtebienia diagnostyki z ocena rozleglosci
zmian w tkankach migkkich i zajecia warstwy zbitej
i gabczastej koSci niezbedne jest badanie tomografii
komputerowej (CT, computed tomography) oraz re-
zonansu magnetycznego (MRI, magnetic resonance
imaging), ktéry uzupetnia badanie CT poprzez wizu-
alizacje zajecia szpiku kostnego, stawow i stosunku

do struktur otaczajacych. Kolejnym badaniem jest
scyntygraficzna ocena kosci. Réwnolegle wykonuje
si¢ badanie radiologiczne klatki piersiowej w celu
wykluczenia przerzutéw, gdyz pluca stanowia naj-
czestsze miejsce przerzutéw migsakow kosci. W ocenie
zaawansowania mi¢sakow drobnokomorkowych kosci
pomocne moze by¢ wykonanie badania pozytonowej
emisyjnej tomografii komputerowej (PET-CT, positron
emission tomography/computed tomography). Rozsiew
do pluc stwierdza si¢ w okoto 10% przypadkdw w chwili
rozpoznania migsakéw kosci.

Roznicowanie

Na podstawie badan radiologicznych mozna z du-
zym prawdopodobiefistwem rdznicowaé pierwotne
nowotwory ztosliwe kosci i zmiany tagodne. W pierw-
szym etapie roznicowania wyklucza si¢ nowotwory
tagodne, dysplazje widknista, zmiany w przebiegu
choréb metabolicznych (np. nadczynnoSci przytar-
czyc) i torbiel aneuryzmatyczna (co moze by¢ bardzo
trudne, zwlaszcza ze moze ona by¢ wtdérng zmiang
maskujaca szybko rozwijajacy si¢ nowotwor ztosliwy
kosci). W réznicowaniu migsakéw kosci znaczenie ma
umiejscowienie — miesaki wrzecionowatokomoérkowe
lokalizuja si¢ w przynasadach, a zloSliwe nowotwory
drobnokomdrkowe w trzonach koSci. Nalezy jednak
podkresli¢, ze fundamentalne znaczenie w rdznico-
waniu ztosliwych nowotworéw koSci ma wykonanie
biopsji otwartej i badania histopatologicznego. Nalezy
rowniez podkres§li¢, ze przerzuty innych nowotworéw
ztoSliwych do koSci wystepuja znacznie cze¢sciej niz
pierwotne nowotwory zloSliwe kosci (migsaki). Kry-
terium pomocniczym moze by¢ tu wiek, gdyz miesaki
koSci znacznie cze¢Sciej stwierdza si¢ u mlodszych oséb.
W kolejnym etapie réznicuje si¢ typ histopatologiczny
miesaka koSci. Najtrudniejsze jest zréznicowanie oste-
osarcoma z torbiela aneuryzmatycznag kosci (zwlaszcza
Ze moze ona by¢ wtérna zmiana maskujaca szybko
rozwijajacy si¢ nowotwor ztosliwy kosci). We wszystkich
przypadkach migsaka drobnokomdérkowego kosci réz-
nicowanie jest bardzo trudne. W codziennej praktyce
odbywa si¢ na podstawie ostatecznego rozpoznania
histopatologicznego pobranego wycinka. W pierwszym
etapie réznicowania wyklucza si¢ nowotwory tagodne
i torbiel aneuryzmatyczna. W kolejnym etapie roz-
nicuje si¢ mig¢saki drobnokomérkowe z migsakami
wrzecionowatokomoérkowymi, ktore sa niewrazliwe
na napromienianie. Nastepnie wyklucza si¢ chtoniaki
kosci, ktére nie wymagaja leczenia operacyjnego.

Rozpoznanie histopatologiczne, biopsja

Najistotniejszym elementem diagnostycznym jest
uzyskanie materialu do badan histopatologicznych
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i molekularnych w wyniku biopsji. Podstawowa me-
toda biopsji w przypadku migsakow kosci jest biopsja
otwarta, cz¢$¢ o§rodkéw (majacych duze do§wiadczenie
w diagnostyce i leczeniu pierwotnych nowotworéw
kosci) wykorzystuje material uzyskany w wyniku tre-
panobiopsji. Cigcie do biopsji nie powinno kolidowad
z pdzniejsza operacja, stanowi¢ przyczyny niekorzyst-
nego rozszerzenia pol napromieniania ani zwigkszac
ryzyka patologicznego ztamania. W wyborze najlep-
szego miejsca do pobrania wycinka mozna wykorzystaé
resztkowa aktywno$é izotopu (*Tc) podanego przy wy-
konywaniu scyntygrafii i wyznaczy¢ je sroédoperacyjnie
przy zastosowaniu recznej (jalowej) gamma-kamery.
Nalezy tak zaplanowac cigcie do biopsji otwartej, zeby
pokrywata si¢ z cigciem operacyjnym wykonywanym
podczas operacji radykalnej, czyli blizna po biopsji
otwartej stanowi pozniej nierozerwalny fragment pre-
paratu patologicznego. Biopsj¢ powinno si¢ wykonad
z dala od pgczkdw naczyniowo-nerwowych. Dokonujac
wyboru miejsca biopsji, nalezy wykorzysta¢ wyniki ba-
dan radiologicznych, badania scyntygraficznego koséca
i stosowac zasade¢ najkrotszej drogi migdzy skora a gu-
zem. Cigcie, ktére musi by¢ wystarczajaco dtugie, aby
bylo mozliwe dotarcie do gtgboko polozonej zmiany,
nalezy prowadzi¢ réwnolegle do dtugiej osi koficzyny.
Podczas preparowania zaleca si¢ unikanie przekrocze-
nia granic przedziatu mig§niowego. Wycinek z nacieku
nowotworowego nalezy pobieraé ,,na ostro” z obwodu
(najwigksza proliferacja i najmniejsza martwica).
W nowotworach, w ktérych warstwa korowa koSci
dhugich nie zostata przekroczona, wycina si¢ ,,okno
kostne” w najciefiszym miejscu, aby uniknaé dodatko-
wego ostabienia koSci, sprzyjajacego patologicznemu
ztamaniu. Podczas pobierania wycinka moze wystapi¢
znaczne krwawienie z nowotworu. Nalezy uzyskac sta-
ranng hemostaze w obrebie tkanek migkkich oraz koSci
(np. stosujac wosk). Rang po pobraniu wycinka nalezy
zamkna¢ doktadnie warstwowo (bez drenazu), aby nie
pozostawia¢ martwych przestrzeni (zszywanie np. ko-
lejnych warstw miesni, powiezi, tkanki podskorne;j
i skory). Dobra praktyka jest rowniez Srédoperacyjne
wykonanie rozmazu na szkietku podstawowym z pobra-
nego wycinka w celu przeprowadzenia badania cytolo-
gicznego i ocena przez patologa materialu przestanego
do badania (tzn. Srédoperacyjna ocena, czy materiat
jest ,,diagnostyczny” i jest go dostatecznie duzo do
wykonania prawidlowego badania; przy krwawiacych
zmianach nowotworowych gtéwna mase materiatu po-
branego przez chirurga moga stanowi¢ masy martwicze
nowotworu). Niebarwiony rozmaz mozna wykorzystaé
do wykonania badania molekularnego metoda fluoro-
scencyjnej hybrydyzacji in situ (FISH, fluoroscence in
situ hybrydisation). Do tego celu moze rowniez stuzy¢
odcisk waleczka tkankowego uzyskanego droga biopsji
gruboigtowej. Materiat tkankowy nowotworu koSci

powinno si¢ przekazaé do opracowania patomorfolo-
gicznego bez utrwalenia. Planujac pobranie fragmentu
tkankowego nowotworu i tkanki nienowotworowej do
badania metodami molekularnymi z izolacja kwasow
nukleinowych, materiat nalezy przekaza¢ i zamrozié
w temperaturze min. 70°C w ciagu 30 minut od usu-
nigcia. Material biopsyjny czesto zawiera mieszaning
wielu fragmentéw kostnych i tkanek migkkich. Nalezy
oddzieli¢ czesci kostne biopsji i czeSci migkkie, a na-
stepnie skierowac czgdci kostne do odwapnienia. Czesci
miekkie mozna utrwali¢ i opracowaé bez odwapniania.
Biopsje najlepiej wykona¢ w oSrodku, w ktérym chory
bedzie leczony.

Raport badania histopatologicznego powinien
opiera¢ si¢ na klasyfikacji Swiatowej Organizacji
Zdrowia (WHO, World Health Organization) (tab. 1),
a przy diagnostyce réznicowej nowotworéw drob-
nokomérkowych niezbedna jest dostepnos¢ badan
immunohistochemicznych i cytogenetycznych (FISH),
molekularnych (w celu oceny charakterystycznych
translokacji, np. t(11;22) (q24;q12) — najczgstszej
w miesaku Ewinga prowadzacej do powstania genu
fuzyjnego). Dane, ktére powinien zawiera¢ raport
patologiczny, przedstawiono w tabeli 2.

Badanie materiatu pochodzgcego z resekcji
nowotworu lub amputaciji konczyny

po chemioterapii przedoperacyjnej chorych

na miesaka kosciopochodnego lub miesaka
z rodziny Ewinga

W przypadkach migsakow koSciopochodnych i mig-
sakéw z rodziny Ewinga materiat po resekcji guza lub
amputacji wymaga oceny odsetka powierzchni przekroju
tkanki guza objetej martwica. Przekrdj guza w postaci
plastra dzieli si¢ w caloSci na wycinki, tworzac réwniez
mapg¢ odzwierciedlajaca umiejscowienie kazdego wycin-
ka na kserokopii materiatu lub jego zdjeciu radiologicz-
nym. Dodatkowo nalezy pobra¢ wycinki w ptaszczyZnie
prostopadtej do wyciecia plastra kostnego: jeden wyci-
nek na kazdy centymetr najwigkszego wymiaru guza oraz
wycinki dokumentujace naciekanie tkanek migkkich.
Ocenia si¢ odsetek, jaki stanowi pole martwicy nowotwo-
ruw kazdym uzyskanym wycinku, a nastgpnie oblicza si¢
Srednia dla catego opracowywanego materiatu. Wedhug
roznych danych martwica wigksza niz 90-97% oznacza
lepsze rokowanie.

Czynniki rokownicze i klasyfikacja
stopni zaawansowania

Podstawa podziatu na stopnie zaawansowania kli-
nicznego jest ocena zespotu najwazniejszych czynnikéw
prognostycznych, do ktérych naleza: stopien zloSliwo-
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Tabela 1. Klasyfikacja Swiatowej Organizacji Zdrowia (WHO) pierwotnych ztosliwych nowotworéw kosci

Table 1. World Health Organization (WHO) classification of primary malignant bone tumors

Nowotwory kosciopochodne

Osteosarcoma (miesak kosciopochodny) 9180/3
Posta¢ konwencjonalna 9180/3
Posta¢ chondroblastyczna 9181/3
Postac fibroblastyczna 9182/3
Posta¢ osteoblastyczna 9180/3
Posta¢ teleangiektatyczna 9183/3
Posta¢ drobnokomorkowa 9185/3
Posta¢ centralna o niskim stopniu ztosliwosci 9187/3
Wtorny 9180/3
Przykostny (parostealny) 9192/3
Okotokostny (periostealny) 9193/3
Powierzchowny o wysokim stopniu ztosliwosci 9194/3

Miesak Ewinga/prymitywny guz neuroektodermalny

Migsak Ewinga 9260/3

Nowotwory wywodzace sie z chrzgstki

Chrzestniakomigsak (chondrosarcoma) 9220/3
Centralny, pierwotny i wtérny 9220/3
Obwodowy 9221/3
Odréznicowany 9243/3
Mezenchymalny 9240/3
Jasnokomorkowy 9242/3

Nowotwory z tkanki tacznej widknistej

Wibkniakomiesak (fibrosarcoma) 8810/3

Nowotwory fibrohistiocytarne (pleomorficzne)

Ztosliwy nowotwor fibrohistiocytarny (malignant fibrous histiocytoma) 8830/3

Nowotwory uktadu krwiotwoérczego

Szpiczak plazmocytowy 9732/3*
Chtoniak ztosliwy, NOS 9590/3*

Guz olbrzymiokomérkowy kosci

Ztosliwy guz olbrzymiokomorkowy 9250/3

Nowotwory ze struny grzbietowej

Struniak (chordoma) 9370/3

Nowotwory naczyniopochodne

Naczyniakomiesak (angiosarcoma) 9120/3

Nowotwory z miesniowki gtadkiej

Miesniakomiesak gtadkokomérkowy (leiomyosarcoma) 8890/3

Nowotwory z tkanki ttuszczowej

Ttuszczakomiesak (/iposarcoma) 8850/3

Inne nowotwory

Szkliwiak (adamantinoma) 9261/3

*Szpiczak i pierwotny chtoniak kosci nie sa przedmiotem niniejszych rekomendacji
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Tabela 2. Badanie patomorfologiczne — schemat

Table 2. Pathological report — scheme

Dane podstawowe

DT oI e [l e oY 1V PSP P RO P RO P ST UPPRTP

Umiejscowienie nowotworu w obrebie kosci:

|:| W obrebie nasady, przynasady lub trzonie kosci dfugiej

|:| W obrebie kory lub rdzenia kosci, na powierzchni kosci

Naciekanie jamy stawowej, tkanek MigkKiCh ... et
Typ resekcji

Wytuszczenie guza

Szeroka resekcja

Radykalna resekcja

Ooodo

Dociecie

—

yp biopsji
Gruboigtowa

Otwarta

oo

Wycinajaca
Przedoperacyjne leczenie
Brak
Chemioterapia

Radioterapia

Oooog

Terapia o nieokreslonym rodzaju

Czy byly dostepne zdjecia radiologiczne i badania 0brazowe? ............ooiiiiiiiiiiii e

Opis makroskopowy

Opis catosci Materiatu i JEYO TrZY WYMIAIY ...ttt ettt e e et e e e e s tb e e e e e atb e e e e e e s be e e e e e bbb e e e e annbeeeeeanbbeeeeanneeeens

Opis histopatologiczny

Typ histologiczny (jesli mozliwe ustalenie typu) (wg klasyfikacji WHO) ......oooiiiiiii e
Ny e o T a WA (o N [V o I I (o = To (=) ISP PSP RURRPPPRIN
Ocena wg klasyfikacji pTNM (nie obowigzuje w przypadku DIOPS]i)  .....oiueiiiiiie e

Opis weztéw chfonnych wedtug NO-1 (jesli obecne W materiale)  ..........cooiiiiiiiii e
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Tabela 2. Badanie patomorfologiczne — schemat — kontynuacja

Table 2. Pathological report — scheme — continuation

Opis materiatu i guza

Najwiekszy wymiar guza i charakter naciekania (patrz klasyfikacja TNM):

[] Dobrze ograniczony
[] Naciekajacy drobnymi ogniskami
[] wieloogniskowy

Liczba figur podziatu/10 HPF (obiektyw 40X) we fragmencie utkania wykazujacym najwiekszg ich liczbe

Martwica oceniana mikroskopowo (obecnos¢, szacunkowy odsetek objetosci guza)

Marginesy chirurgiczne
|:| Marginesy nie moga by¢ ocenione (RX)

|:| Marginesy wolne od utkania nowotworowego (R0)

Odlegtos¢ guza od marginesu tkanek miekkich w cm (lokalizacja najwezszego)
Odlegtos¢ guza od marginesu w obrebie kosci w cm (lokalizacja najwezszego)
D Marginesy z naciekiem nowotworu, ocena mikroskopowa (ktéry margines) (R1)

D Marginesy z naciekiem nowotworu, ocena makroskopowa (ktéry margines) (R2)

WHO (World Health Organization) — Swiatowa Organizacja Zdrowia; TNM: T (tumor) — guz pierwotny, N (nodus) — wezet chtonny, M (metastases)
— przerzuty odlegte; ICD (International Statistical Classification od Diseases) — Miedzynarodowa Klasyfikacja Choréb

Sci histologicznej, przejScie nacieku nowotworowego
migsaka przez warstwe korowa koSci, wielko$¢ guza
pierwotnego oraz przerzuty do regionalnych wezloéw
chlonnych i przerzuty do odleglych narzadéw.

Do opisu stopni zaawansowania migsakow koSci
stosuje si¢ klasyfikacje TNM wedtug American Joint
Commitee on Cancer z 2002 roku (tab. 3), opartg na
czterostopniowej ocenie klasyfikacji ztosliwosci histolo-
gicznej (G1-G4), wielkosci guza (T1-T3) oraz obecnosci
przerzutow (M).

Zasady leczenia

Wszystkie pierwotne, ztoSliwe nowotwory kosci
powinno si¢ leczy¢ w wyspecjalizowanych zespotach
wielodyscyplinarnych, gdyz ponad 70% wystepuja-
cych migsakéw koSci wymaga leczenia skojarzonego
(zwhaszcza migsaki kosciopochodne i migsaki drob-
nokomoérkowe), gltéwnie z zastosowaniem chirurgii
i chemioterapii (tab. 4). OczywiScie podstawowym
elementem terapii pozostaje zapewnienie miejscowe;j
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Tabela 3. Stopnie zaawansowania klinicznego w miesakach kosci wedtug American Joint Commitee on Cancer
(AJCC) z 2010 r.

Table 3. Staging system of bone sarcomas according to American Joint Commitee on Cancer (AJCC 2010)

Guz pierwotny (T)

X Nie mozna oceni¢ guza pierwotnego

T0 Nie stwierdza sie obecnosci guza pierwotnego

T Guz o wielkosci 8 cm lub ponizej w najwiekszym wymiarze

T2 Guz o wielkosci ponad 8 cm w najwigkszym wymiarze

T3 Oddzielne ogniska nowotworowe w obrebie pierwotnej kosci (przerzuty ,,skaczace”)
Regionalne wezty chtonne (N)

NX Nie mozna oceni¢ regionalnych weztéw chtonnych

NO Brak przerzutéw do regionalnych weztéw chfonnych

N1 Obecnos¢ przerzutéw do regionalnych weztéw chtonnych

Przerzuty odlegte (M)

MX  Nie mozna oceni¢ obecnosci przerzutéw do narzaddw odlegtych
MO  Brak przerzutow odlegtych

M1 Obecnos¢ przerzutéw odlegtych

M1a Przerzuty do ptuc

M1b  Przerzuty do innych narzadow odlegtych

Dodatkowe oznaczenia TNM

Dodatkowe oznaczenie pT(m)NM — dodatkowe oznaczenie ,m" okresla obecnos¢ kilku ognisk nowotworu w jednej lokalizacji
Dodatkowe oznaczenie rTNM — dodatkowe oznaczenie ,,r” okresla materiaf, ktéry oceniano jako wznowe wczesniej
diagnozowanego nowotworu, po okresie remisji

Dodatkowe oznaczenie ypTNM — dodatkowe oznaczenie ,y” okresla materiat, ktéry oceniano po lub w trakcie leczenia
chemioterapeutycznego, radioterapeutycznego lub obiema metodami

Stopien ztosliwosci histologicznej (G)

GX Nie mozna oceni¢ stopnia ztosliwosci histologicznej

G1 Dobrze zréznicowany nowotwdr — niski stopien ztosliwosci histologicznej
G2 Posrednio zréznicowany nowotwor — niski stopien ztosliwosci histologicznej
G3 Zle zréznicowany nowotwor — wysoki stopien ztosliwosci histologicznej

G4t Odrdznicowany nowotwdr — wysoki stopien ztosliwosci histologicznej

Stopien ztosliwosci histologicznej (grading)

1. Nowotwory o miejscowej ztosliwosci
Guz olbrzymiokomérkowy (giant cell tumor)
2. Nowotwory o niskim stopniu ztosliwosci (grade 1)
Miesak kosciopochodny, przykostny (osteosarcoma, parosteal)
Miesak kosciopochodny, centralny o niskim stopniu ztosliwosci (osteosarcoma, low grade central)
Adamantinoma
3. Nowotwory o srednim stopniu ztosliwosci (grade 2)
Miesak kosciopochodny, zewnatrzkostny (osteosarcoma, periosteal)
4. Nowotwory o wysokim stopniu ztosliwosci (grade 3, 4)
Miesak kosciopochodny (osteosarcoma), posta¢ konwencjonalna, teleangiektatyczna, drobnokomorkowa,
powierzchowna o wysokim stopniu ztosliwosci
Nowotwory rodziny miesaka Ewinga (Ewing family of tumors)
Postaci tzw. odréznicowane pierwotnych nowotwordéw kosci (dedifferentiated chondrosarcoma, parosteal
osteosarcoma, chordoma, adamantinoma)

Ztosliwy guz olbrzymiokomoérkowy (malignant giant cell tumor)
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Tabela 3. Stopnie zaawansowania klinicznego w miesakach kosci wedtug American Joint Commitee on Cancer

(AJCC) z 2010 r. — kontynuacja

Table 3. Staging system of bone sarcomas according to American Joint Commitee on Cancer (AJCC 2010) — continuation

Stopien ztosliwosci histologicznej (grading)

5. Nowotwory o réznym stopniu zfosliwosci

Chrzestniakomigesak konwencjonalny (chondrosarcoma, conventional)

Inne miesaki kosci — stopniowane wedtug French Federation of Cancer Centers Sarcoma Group (FNCLCC)

Leiomyosarcoma

Angiosarcoma

Epithelioid hemangioendothelioma
Liposarcoma

Fibrosarcoma

Stopniowanie miesakéw wedtug French Federation of Cancer Centers Sarcoma Group (FNCLCC)

I. Réznicowanie guza (score 1, 2, 3)
IIl. Indeks mitotyczny

Score 1: 0-9 mitoz

Score 2: 10-19 mitoz

Score 3: = 20 mitoz
IIl. Martwica nowotworowa

Score 0: 0%

Score 1: < 50%

Score 2: = 50%

Grade, po dodaniu wszystkich parametréw

Grade 1: 2-3

Grade 2: 4-5

Grade 3: 6-8

T N M G
1A T1 NO MO G1, G2
IB 12,73 (niski stopien ztosliwosci)
1A T1 NO MO G3, G4
1B T2 (wysoki stopien ztosliwosci)
1} T3 NO MO G3, G4
IVA Kazdy T NO M1a Kazdy G
IVB Kazdy T N1 Kazdy M
Kazdy N M1b

tMiesak Ewinga klasyfikuje si¢ jako G4; TNM: T (tumor) — guz pierwotny, N (nodus) — wezet chtonny, M (metastases) — przerzuty odlegte

kontroli migsaka poprzez wlasciwe radykalne poste-
powanie chirurgiczne. Decyzj¢ o zakresie leczenia
operacyjnego nalezy podejmowac przed rozpoczeciem
leczenia skojarzonego. Chorzy powinni wyrazi¢ zgode
na planowang operacj¢ przed rozpoczeciem chemio-
terapii przedoperacyjnej. W przypadku ztamania pa-
tologicznego kosci przed leczeniem przeciwwskazane

jest wykonywanie zespolefi wewnetrznych, poniewaz
prowadzi do miejscowego rozsiewu komoérek migsaka
i dyskwalifikuje chorego od operacji oszczedzajacej
koficzyne.

Pod wzgledem terapii migsaki kosci mozna podzieli¢
na cztery podstawowe grupy: mig¢saki kosciopochodne
(i inne rzadsze migsaki wrzecionowatokomorkowe),
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Tabela 4. Zasady standardowego leczenia w poszczegdélnych podtypach miesakéw kosci

Table 4. The principles of standard therapy in different subtypes of bone sarcomas

Indukcyjna Chirurgia Radioterapia Uzupetniajaca

chemioterapia chemioterapia
Miesak kosciopochodny Tak Tak Nie Tak
i rzadsze miesaki
wrzecionowato-komoérkowe
Chrzestniakomiesak Nie Tak Nie Nie
Miesak Ewinga/PNET (miesaki Tak Tak Tak Tak
drobnokomérkowe)
Guz olbrzymiokomérkowy Nie Tak Tak Nie

chrzestniakomigsaki, migsaki drobnokomoérkowe oraz

guzy olbrzymiokomoérkowe koSci.

Podczas podejmowania decyzji dotyczacej leczenia

u chorych na migsaki wrzecionowatokomorkowe (gtow-

nie osteosarcoma) i drobnokomérkowe obowiazuja

nastepujace ogdlne zasady:

1. Warunkiem rozpoczecia leczenia jest wiarygodna
weryfikacja histopatologiczna.

2. Wszystkie migsaki z tej grupy wymagaja leczenia
skojarzonego w ramach ustalonych protokoléw
terapeutycznych, poniewaz s3 nowotworami o0 wy-
sokiej ztoSliwosci histologicznej (wyniki leczenia
wyltacznie chirurgicznego sa zte — ponizej 20%
S-letnich przezy¢). Wyjatkiem jest przykostny migsak
koSciopochodny (osteosarcoma parosteale). Mozna
rozwazy¢ stosowanie chemioterapii okotooperacyj-
nej u chorych na migsaki wrzecionowatokomaérowe
wwieku powyzej 50 lat. Jezeli jest to mozliwe, nalezy
wiaczac wszystkich tych chorych do prospektywnych
badan klinicznych.

3. Decyzje o zakresie leczenia operacyjnego nalezy
podejmowacé przed rozpoczeciem leczenia skoja-
rzonego. Na planowang operacje chorzy powinni
wyrazi¢ zgode przed rozpocze¢ciem chemioterapii
przedoperacyjnej. Jej skuteczno$¢ moze powodowac
nieuzasadnione nadzieje chorych dotyczace moz-
liwoSci uniknigcia amputacji lub w ogdle leczenia
operacyjnego. Brak wiedzy, zrozumienia i akceptacji
przez chorego podjetych a priori decyzji operacyjnych
prowadzi do konfliktu i w jego wyniku rezygnacji
chorego z proponowanej operacji, bedacej podstawa
terapii i wyleczenia chorego.

4. W leczeniu radykalnym migsaka koSciopochodnego
nie stosuje si¢ radioterapii.

Leczenie chirurgiczne

Poprawa diagnostyki migsakow kosci, wprowadze-
nie zasad leczenia skojarzonego i postep technologicz-

ny spowodowaty rozszerzenie wskazan do stosowania
operacji oszczedzajacych koficzyne. Operacje te
jednak musza zapewniaé radykalne miejscowo wy-
cigcie nowotworu (RO — mikroskopowo bez nacieku
w linii cigcia chirurgicznego), nie moga skracac czasu
wolnego od nawrotu choroby oraz muszg umozliwiac¢
uzyskanie takich efektéw czynnoSciowych, ktore
W oczywisty sposOb przewyzszaja efekty amputacji
i protezowania zewnetrznego, a nie pogarszaja jakosci
zycia chorego. Mozliwos§¢ zachowania dobrej spraw-
nosci konczyny oznacza brak bélu, zachowanie czucia
glebokiego i powierzchownego oraz funkcjonalnosé
koficzyny — w przypadku koficzyny gérnej oznacza
to zachowanie przynajmniej funkcji chwytnej reki,
w przypadku koficzyny dolnej zachowanie jej funkcji
podporowej i mozliwo$ci chodzenia. Metody stoso-
wane w leczeniu oszczedzajacym to ,,custom made”
lub coraz bardziej popularne modularne, onkolo-
giczne protezy wewnetrzne, auto- lub alloprzeszczepy
kostne, artrodezy duzych stawéw, a w niektorych
lokalizacjach jedynie radykalne resekcje kosci (bark,
miednica). Nalezy podkresli¢, ze implantacja prote-
zy onkologicznej wiaze si¢ z mozliwoScia powiktan
w ciagu catego zycia chorego, zwiazanych nawet
z konieczno$cia amputacji koficzyny. Podstawowym
problemem jest utrzymanie sprawnoS$ci mechanicznej
protez i zapobieganie zanikowi koSci w sasiedztwie
protezy. Dlatego, paradoksalnie, najchetniej powinno
si¢ je stosowac u chorych w I'V stopniu zaawansowa-
nia klinicznego lub nalezacych do grupy wysokiego
ryzyka rozsiewu (1IB). W niektérych przypadkach
nie ma koniecznoS$ci zastgpowania wycigtego frag-
mentu kosci (np. w operacjach miednicy czy obreczy
barkowej — operacja Tikhoffa-Linberga). Niekiedy
oproécz rekonstrukeji fragmentéw koSci niezbedne sa
rekonstrukcje w zakresie struktur mig§niowo-wigza-
dlowych, a czasem réwniez naczyniowych. W przy-
padku, gdy zastosowanie metod oszczedzajacych
koficzyne¢ nie daje mozliwosci radykalnego wycigcia
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Tabela 5. Przeciwwskazania do operacji oszczedzajacych w miesakach kosci

Table 5. Contraindications to limb-sparing surgery in bone sarcomas

1. Niezastosowanie chemioterapii indukcyjnej (przedoperacyjnej) w przypadkach migsaka kosciopochodnego/miesakéow

drobnokomorkowych

2. Rozlegty naciek tkanek migkkich i struktur naczyniowo-nerwowych

3. Ztamanie patologiczne kosci (przeciwwskazanie wzgledne)

4. Zte umiejscowienie biopsji otwartej

5. Brak mozliwosci obserwacji po leczeniu

6. Niekiedy w przypadkach powiktan po implantacji protezy wewnetrznej

migsaka koSci, konieczne jest wykonanie amputacji
(tab. 5) na prawidlowym poziomie (powyzej stawu
i dogtowowo od zajetej nowotworem kosci). Leczenie
chirurgiczne pozostaje nadal jedyna metoda terapii
chorych na chrzestniakomigsaki (z wyjatkiem postaci
mezenchymalnych i odréznicowanych).

Niektorzy chorzy na migsaki koSci w stadium
rozsiewu (gtdwnie do ptuc — M1) majg szanse na
wyleczenie pod warunkiem wlasciwego skojarzenia
chemioterapii z radykalnym leczeniem chirurgicz-
nym przerzutdw i przy wtasciwej kontroli miejscowej
nowotworu.

Leczenie skojarzone

Miegsaki wrzecionowatokomérkowe (gtownie
osteosarcoma i chondrosarcoma) wymagaja przede
wszystkim leczenia chirurgicznego w celu miejsco-
wego opanowania choroby. W przypadkach migsaka
kos$ciopochodnego (osteosarcoma) konieczne jest
dotaczenie uzupetniajacego leczenia cytostatycznego
(chemioterapii neo- i adjuwantowej: gtéwne aktywne
cytostatyki to doksorubicyna, cisplatyna, ifosfamid
i metotreksat) w celu poprawy przezycia wolnego od
przerzutéw do ptuc (ryc. 1), w leczeniu kolejnych rzu-
tow stosuje si¢ ifosfamid z etopozydem lub gemcyta-
bine z docetakselem. Migsaki wrzecionowatokomor-
kowe zwykle sa oporne na radioterapi¢. Rokowanie
chorych na mig¢saki wrzecionowatokomoérkowe rézni
si¢ w zaleznoSci od stopnia zlosliwoSci histologiczne;j
i odpowiedzi na indukcyjna chemioterapie, jednak
ogdlnie 5-letnie przezycia ksztaltuja si¢ na poziomie
ponad 70% pod warunkiem prawidtowego rozpozna-
nia i leczenia.

Postepowanie terapeutyczne u dorostych chorych
na migsaka koSciopochodnego rozpoczynaja trzy
kursy chemioterapii przedoperacyjnej (najczescie]
z zastosowaniem doksorubicyny i cisplatyny oraz
ewentualnie trzeciego leku) podawane co 3 tygodnie.
Metotreksatu powszechnie nie stosuje si¢ u dorostych

chorych na migsaka kosSciopochodnego ze wzgledu na
toksyczno$¢ leku i brak poprawy przezy¢. Wskazane jest
pozostawienie ifosfamidu jako potencjalnie czynnego
leku w leczeniu drugiej linii. Obecnie niezastosowanie
chemioterapii przedoperacyjnej u chorych na migsaka
koSciopochodnego nalezy uznac za btad. W terminie
czwartego kursu (3 tygodnie po trzecim kursie che-
mioterapii) nalezy przeprowadzi¢ operacje, ktdrej
celem jest radykalne usuniecie ogniska pierwotnego
migsaka. Wybdr chemioterapii pooperacyjnej powinien
optymalnie wynika¢ z histologicznej oceny odpowiedzi
w preparacie operacyjnym — w przypadku dobrej
odpowiedzi nalezy kontynuowac leczenie wedlug
poczatkowo stosowanego programu (2-12 kurséw),
natomiast w razie stwierdzenia niezadowalajacej od-
powiedzi patologicznej nalezy rozwazy¢ zastosowanie
innych lekéw (np. z udziatem ifosfamidu, etopozydu
i karboplatyny po wczesniejszym stosowaniu doksoru-
bicyny i cisplatyny).

Migsaki drobnokomdrkowe (gtéwnie migsaki
Ewinga/PNET) sa nowotworami niskozréznicowany-
mi, wrazliwymi na napromienianie, co wykorzystuje
si¢ w leczeniu ogniska pierwotnego, W przypadku
tych migsakéw zastosowanie wielolekowej chemio-
terapii umozliwia uzyskanie wysokiego odsetka od-
powiedzi na leczenie. Wymagaja one dtugotrwatego
leczenia skojarzonego, ktére musi rozpoczynac si¢
od chemioterapii, jednak wyniki terapii sa gorsze niz
w przypadku migsakéw wrzecionowatokomoérkowych
i przezycia 5-letnie u doroslych ksztaltuja si¢ w gra-
nicach 30-40%.

Akceptacja przez chorych proponowanego rodzaju
1 przebiegu leczenia wraz z jego wszystkimi skutkami
jest istotnym warunkiem powodzenia. Chorych nalezy
informowac o czasie trwania leczenia (niemal 12 miesig-
cy), dziataniach niepozadanych chemioterapii i radiote-
rapii oraz kalectwie czynno$ciowym w wyniku leczenia
operacyjnego (zaréwno oszczedzajacego konczyne, jak
i amputacji). Ze wzgledu na wzglednie niewielka liczbe
dorostych chorych na mig¢saki drobnokomdérkowe oraz
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Rycina 1. Schemat postepowania w migsakach wrzecionowatych kosci. TNM: T (tumor) — guz pierwotny,
N (nodus) — wezet chtonny, M (metastases) — przerzuty odlegte

Figure 1. Diagram demonstrating the management of spindle-cell bone sarcomas (mainly osteosarcoma)

znaczne trudnosci w uzyskaniu dlugoletnich przezy¢
wskazane jest prowadzenie leczenia w wyznaczonych
osrodkach onkologicznych. Dodatkowym argumentem
jest promieniowrazliwo$¢ migsakéw drobnokomoérko-
wych kosci (w odrdznieniu od postaci wrzecionowa-
tokomoérkowych) i istotna rola radioterapii w leczeniu
skojarzonym.

Ze wzgledu na chemiowrazliwo$§¢é migsakow
drobnokomdrkowych leczenie rozpoczyna si¢ od che-
mioterapii (ryc. 2) niezaleznie od stopnia klinicznego
zaawansowania (MO lub M1). Do aktywnych lekéw
zalicza si¢: cyklofosfamid, ifosfamid, doksorubicy-
n¢, daktynomycyne, etopozyd i winkrystyne. Dawki

i schemat poszczegdlnych programéw wielolekowych
zaleza od przyjetych lokalnie protok6tow postepowania
i pojawiajacych si¢ w trakcie leczenia toksycznosci. Po
czterech kursach (w terminie piatego) wdraza si¢ miej-
scowe leczenie chirurgiczne i radioterapi¢ pooperacyj-
na. Jako pierwsze nalezy wlaczy¢ leczenie chirurgiczne
z pdzniejsza radioterapia, co istotnie zwigksza odsetek
wyleczen miejscowych oraz zmniejsza liczbg powiktan
podczas gojenia rany operacyjnej. Zasadniczo nalezy
stosowac pooperacyjne napromienianie catej kosci, ale
mozna stosowac radioterapi¢ wedlug zasady ,,+5 cm
od granic margineséw operacyjnych”. Niejednokrot-
nie pozwala to na zmniejszenie pola napromieniania
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Rycina 2. Schemat prawidtowego postepowania u chorych na migsaki drobnokomaérkowe kosci.
TNM: T (tumor) — guz pierwotny, N (nodus) — wezet chtonny, M (metastases) — przerzuty odlegte

Figure 2. Diagram demonstrating the management of small-cell bone sarcoma

i zwiazanych z tym powiklan przy zachowanej skutecz-
nosci leczenia miejscowego. Konieczne jest podanie
dawki catkowitej 55-65 Gy (zaleznie od lokalizacji)
we frakcjach 1,8-2,0 Gy/dziennie. W przypadku braku

mozliwosci radykalnej resekcji miejscowej migsaka
nalezy zastosowac radykalng radioterapig¢. Zaleca si¢
ja u chorych na migsaki w stopniu zaawansowania
M1 zamiast okaleczajacych operacji.

www.opk.viamedica.pl 367



ONKOLOGIA W PRAKTYCE KLINICZNEJ 2010, tom 6, nr 6

Pewno$¢ wyleczenia miejscowego wplywa z kolei na
zwigkszenie odsetka chorych zakwalifikowanych, w razie
potrzeby, do radykalnego leczenia przerzutéw.

Po leczeniu miejscowym kontynuuje si¢ chemio-
terapi¢ konsolidujaca do osiagni¢cia maksymalnej
dawki lekéw (w praktyce oznacza to przynajmniej
6 miesiecy) lub wystapienia objawéw toksycznosci
3.14. stopnia.

Istnieja doniesienia pochodzace z nierandomizowa-
nych badan wskazujace, ze napromienianie ptuc wydhuza
czas przezycia chorych na migsaka Ewinga z przerzutami
do pluc.

Wdrozenie koncepcji leczenia skojarzonego z che-
mioterapig neoadjuwantowa i odroczonym leczeniem
miejscowym (ryc. 2) znacznie poprawito odlegte
wyniki terapii migsakow drobnokomérkowych kosci
u dorostych. Przezycia 5-letnie wzrosly z 5-10% do
okoto 40%. Obecno$¢ przerzutéw do odleglych na-
rzadoéw w chwili rozpoczecia intensywnego leczenia
skojarzonego obniza odsetek wyleczonych do 30%.
Mimo to rokowanie u dorostych chorych na migsaki
drobnokomoérkowe jest gorsze niz u dzieci ze wzgledu
na czeste wystepowanie niekorzystnych czynnikow
rokowniczych, do ktérych naleza: obecnos¢ prze-
rzutéw do odleglych narzadéw, najdtuzszy wymiar
guza powyzej 8 cm (lub powyzej 100 cm? objetosci),
wiek powyzej 17 lat i podwyzszona aktywnos$¢ LDH.
Gorsze rokowanie dotyczy umiejscowienia w obrebie
miednicy i kregostupa oraz postaci pozakostnych.
Wyjatkowo zte rokowanie wystepuje u pacjentow
z nawrotem choroby.

W postgpowaniu u chorych na migsaki drobno-
komoérkowe istotne znaczenie maja czgsto powazne
powiktania zaréwno wezesne (toksyczno$c 3. 4. stopnia
w czasie dtugotrwalej chemioterapii), jak i p6Zne (w tym
u ok. 10% chorych na wtérne nowotwory). To ostatnie
niebezpieczenistwo powoduje, ze chorych na migsaki
drobnokomédrkowe nalezy obja¢ corocznymi obserwa-
cjami po leczeniu trwajacym przez cale zycie.

Leczenie paliatywne

Leczenie nawrotéw migsaka koSciopochodnego po-
winno polegaé na kojarzeniu chemioterapii i chirurgicz-
nego leczenia przerzutéw (metastazektomia). W przy-
padku przerzutéw do ptuc niejednokrotnie uzasadnione
jest wycinanie mnogich, policzalnych przerzutéw oraz
wielokrotne torakotomie. Wyniki chirurgicznego lecze-
nia przerzutéw do pluc sa do§¢ dobre pod warunkiem
wykonania ich catkowitej resekcji. Wybor programu
drugiej linii Scifle zalezy od lekéw zastosowanych w ra-
mach pierwotnego leczenia — czesto wykorzystuje si¢
ifostamid, etopozyd (w niektorych osrodkach metotrek-
sat w duzych dawkach z kwasem folinowym, szczegdlnie
u mtodych chorych).

Chemioterapia chorych na migsaki drobnokomor-
kowe z pierwotnym uogdlnieniem polega na stosowaniu
identycznych programéw jak w leczeniu skojarzonym
wcezesnych postaci tych migsakéw (programy ztozone
z ifosfamidu lub cyklofosfamidu, doksorubicyny, etopo-
zydu i winkrystyny). U chorych z przerzutami do ptuc,
u ktérych uzyskano catkowita odpowiedZ po chemiote-
rapii, mozna rozwazy¢ napromienianie calej objetosci
ptucnej, a w przypadku czesciowej odpowiedzi zaleca
si¢ resekcje przetrwalych zmian.

W ramach leczenia paliatywnego istotna role odgry-
wa radioterapia przerzutéw do kosci.

Inne miesaki kosci

Struniaki sg bardzo rzadkimi pierwotnymi nowo-
tworami kosci zwykle rozwijajagcymi si¢ w obrebie
koSci krzyzowej lub podstawy czaszki. Postepowa-
niem z wyboru w przeszlosci byla radykalna resekcja
chirurgiczna (co jest rzadko mozliwe), obecnie coraz
lepsze wyniki wiaza si¢ z zastosowaniem radioterapii
protonowe;.

U chorych z guzem olbrzymiokomdérkowym koSci
zwykle stosuje si¢ leczenie chirurgiczne, w przypad-
kach nawrotowych/nieresekcyjnych dobre wyniki moz-
na uzyskad, wykorzystujac radioterapi¢. Najnowsze
doniesienia wskazuja na duza skuteczno$¢ przeciw-
ciata monoklonalnego anty-RANKL — denosumabu
— w leczeniu zaawansowanych guzéw olbrzymioko-
morkowych kosci.

Rehabilitacja

Rehabilitacja towarzyszy leczeniu od chwili jego
rozpoczecia:

— okres stosowania chemioterapii przedoperacyjnej
— zapobieganie zanikom mi¢Sniowym w wyniku
oszczedzania chorej konczyny (wigksza masa zdro-
wych tkanek sprzyja gojeniu rany pooperacyjnej
niezaleznie od zakresu wykonanej operacji, co jest
istotne przy stosowania chemioterapii przedopera-
cyjnej);

— w okresie pooperacyjnym — ¢wiczenia oddechowe
i bierne operowanej koficzyny od pierwszej doby
pooperacyjnej, rozszerzenie zakresu ¢wiczefi po
usuni¢ciu drendw ssacych;

— w okresie chemioterapii pooperacyjnej — samo-
dzielne ¢wiczenia wykonywane przez pacjenta po za-
koficzeniu hospitalizacji i ocena postepdw w trakcie
pobytu na oddziale podczas kolejnych kurséw oraz
wiele miesiecy po zakoficzeniu leczenia (czasami
wymagane okresowe intensywne cwiczenia w wa-
runkach stacjonarnych, stad konieczno§¢ udziatu
rehabilitanta w wielospecjalistycznym zespole dia-
gnostyczno-terapeutycznym).
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Istotne jest wsparcie psychologiczne dla chorego.
Interesujaca opcja sa grupy wsparcia chorych, takie jak
dziatajace w Polsce Stowarzyszenie Chorych na Migsaki
»Sarcoma” (www.sarcoma.pl).

Obserwacja po leczeniu

Obserwacja po zakoficzeniu terapii skojarzonej jest
nieodtacznym obowiazkiem zespoléw prowadzacych
radykalne leczenie ogniska pierwotnego. Zespoly te
ponosza odpowiedzialno$¢ za prowadzenie wielolet-
nich obserwacji po zakonfczeniu terapii i za prawidlowe
leczenie w przypadku niepowodzef. Poniewaz wigk-
szo$§¢ nawrotow u chorych na migsaki kosci wystgpuje
w ciggu 2-3 lat po leczeniu, w tym okresie zaleca si¢
czestsze (co 3 miesigce) wizyty kontrolne. W czasie
tych wizyt nalezy wykonac badanie radiologiczne oko-
licy operowanej koSci i klatki piersiowej. W kolejnych
latach wizyty moga by¢ rzadsze — co 6-12 miesiecy.
Nalezy podkresli¢, ze odmienna i najpowazniejsza
konsekwencja intensywnej terapii skojarzonej migsa-
kéw kosci jest wystepowanie wtornych nowotwordw,
ktore stwierdza si¢ u 7-10% pacjentéw wyleczonych
z migsakodw drobnokomoérkowych. Istotne sa rowniez
inne, pdzne powiklania leczenia skojarzonego, takie
jak niewydolno§¢ mieSnia sercowego, nieptodnosé,
powiktania protezoplastyki. Spostrzezenia te sugeruja
konieczno$¢ wieloletniej obserwacji chorych.

Podsumowanie

Wprowadzenie skutecznego, agresywnego leczenia
skojarzonego (chemioterapia przed- i pooperacyjna)
u mtodych dorostych chorych na migsaki kosci pozwolito
znaczaco zwiekszy¢ odsetek 5-letnich wyleczen (do ok.
60-70%). Zwickszyt si¢ rowniez odsetek chorych, u kto-
rych mozna zachowaé koficzyn¢. Chorych na migsaki
koSci nalezy leczy¢ w wyspecjalizowanych osrodkach
onkologicznych.
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