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Streszczenie
Pierwotny nowotwór płuc rzadko występuje u dzieci. Najczęściej spotykane pierwotne złośliwe nowotwory płuc u dzieci to bla-
stoma opłucnej i płuc oraz rakowiak. Maziówczak stanowi około 1% wszystkich nowotworów złośliwych występujących u dzieci. 
Maziówczak opłucnej i płuca jest zjawiskiem rzadkim i trudnym do rozpoznania. Mięsaki tkanek miękkich zazwyczaj posiadają 
dużą skłonność do przerzutów, jednak przerzuty do mózgu występują sporadycznie, nawet w zaawansowanych postaciach roz-
sianej choroby. Taki przebieg choroby został przedstawiony zaledwie w 3 opisach przypadków. Pierwotny maziówczak opłucnej 
i płuc z przerzutami do mózgu jest jeszcze rzadziej spotykany. W niniejszej pracy przedstawiono przypadek 11-letniego chłopca, 
u którego pojawiły się gorączka i trwający od 20 dni kaszel. Początkowo sądzono, że przyczyną jest ropień płuc, lecz po wyko-
naniu badań histopatologicznego, immunohistochemicznego i molekularnego rozpoznano maziówczaka. Po upływie tygodnia od 
pierwszej wizyty u dziecka pojawiły się objawy neurologiczne, tj. drgawki i stopniowo postępujące osłabienie siły kończyny dolnej. 
Wyniki tomografii komputerowej i rezonansu magnetycznego wskazywały na istnienie przerzutów do mózgu. Biorąc pod uwagę 
rzadkość występowania nowotworów płuc u dzieci, rozpoznanie kliniczne choroby pozostaje prawdziwym wyzwaniem. Często 
zdarza się, że rozpoznanie jest opóźnione, ponieważ objawy ze strony układu oddechowego mogą być przypisywane stanom za-
palnym lub chorobom zakaźnym. Pierwotny maziówczak płuc i opłucnej występuje rzadko i sporadycznie wywołuje przerzuty do 
mózgu. Powinien być jednak brany pod uwagę przy rozpoznaniu różnicowym pierwotnych nowotworów płuc u dzieci, ponieważ 
przy wczesnym rozpoznaniu może być uleczalny, zaś w przypadku agresywnego przebiegu z przerzutami na przykład do mózgu, 
wczesne rozpoznanie jest szczególnie ważne.
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Wstęp

Pierwotny maziówczak (SS, synovial sar-
coma) opłucnej i płuca jest niezwykle rzadko 
występującym nowotworem. Większość pier-
wotnych nowotworów złośliwych płuc to raki 
(carcinomas). Mięsaki stanowią zaledwie 0,5% 
pierwotnych nowotworów złośliwych płuc [1, 
2]. Mięsaki tkanek miękkich charakteryzują się 
wysoką skłonnością do przerzutów, zwłaszcza 

do płuc. Przerzuty do mózgu występują spora-
dycznie. W niniejszej pracy przedstawiono przy-
padek dziecka, u którego pojawił się pierwotny 
maziówczak opłucnej i płuca z przerzutami do 
mózgu.

Opis przypadku

Jedenastoletni chłopiec zgłosił się z  trwa-
jącymi od około 20 dni objawami występującej 
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Rycina 1. A, B — badanie TK klatki piersiowej  z widoczną masa patologiczną; C, D — obraz w badaniu MR. Opis w tekście

A B

C D

z przerwami gorączki bez dreszczy, z kaszlem 
i skąpą, nieropną, wodnistą plwociną. Badanie 
przeprowadzone przez miejscowego pediatrę, 
RTG oraz USG klatki piersiowej ujawniły za-
gęszczenie tkanki w prawej dolnej strefie z umiar-
kowanym wysiękiem do opłucnej. Założono dren 
międzyżebrowy, a pacjent został skierowany do 
ośrodka wielospecjalistycznego.

Zgodnie z zapisami w karcie, przy przyjęciu 
chłopiec miał prawidłowe ciśnienie, sprawiał 
ogólne wrażenie osoby ciężko chorej, stwierdzono 
tachypnoe i tachykardię. Wysycenie hemoglobiny 
tlenem wynosiło 96%. Rozpoczęto leczenie dożyl-
ne antybiotykami i płynami. Wyniki morfologii 
krwi, badań czynnościowych wątroby i nerek oraz 
posiew krwi były w granicach normy. 

Wykonano tomografię komputerową (TK) 
klatki piersiowej, która ujawniła dużą, wyraźnie 
odgraniczoną, wielokomorową zmianę, o cien-
kich ściankach, z wzmocnieniami na obwodzie 
(63 mm × 62 mm × 76 mm), zlokalizowaną w  
płacie środkowym i dolnym płuca prawego, z nie-
licznymi skupiskami powietrza, sugerującymi 

możliwość istnienia ropnia płuc lub przerzutów 
torbielowatych (cystic metastses) (ryc. 1A, B).

W ośrodku wielospecjalistycznym, przyj-
mując za przyczynę dolegliwości ropień płuca, 
wykonano torakoskopię oraz torakotomię tylno
-boczną. Usunięto materiał martwiczy z płata 
górnego i środkowego prawego płuca, wykonano 
dekortykację płuca i pozostawiono na miejscu 
dren międzyżebrowy (24F). Pobrany materiał 
wysłano na badanie ogólne, mikrobiologiczne, 
posiew oraz badanie histopatologiczne. Wynik 
badania histopatologicznego sugerował złośliwy 
charakter zmiany, dlatego pacjent został skiero-
wany do regionalnego centrum onkologicznego. 

Wyniki badania histopatologicznego wska-
zywały na mięsaka z obecnością komórek wrze-
cionowatych i nabłonkowych o wysokim stopniu 
złośliwości, co sugerowało dwufazowego mięsaka 
maziówkowego. Wynik badania immunohisto-
chemicznego (IHC) wykazał dodatnią reakcję na 
CD99, TLE-1, EMA, CK, natomiast ujemną na 
SAL4, SOX10, CD56, OCT3/4, desminę i miogeni-
nę (ryc. 2A–D). Z powodu nieobecności chrząstki 
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Rycina 2. A — pozytywna reakcja błonowa na obecność CD99; B — silna pozytywna reakcja jądrowa na TLE; C — pozytywna reakcja cytopla-
zmatyczna i błonowa na wimentynę; D — pozytywna reakcja jądrowa na BCl2

A B

C D

w pobranych próbkach i relatywnie starszego wie-
ku dziecka wykluczono blastomę opłucnej i płuca. 

Po przeprowadzeniu szczegółowych badań 
nie znaleziono ogniska pierwotnego w  obrę-
bie kończyn. Podjęto próbę resekcji pierwotnej 
zmiany, lecz okazała się zbyt rozległa i zajmo-
wała opłucną oraz tkankę podskórną. Dlatego 
wykonano tylko biopsję, która ujawniła wysokiej 
złośliwości maziówczaka. Powtórne badanie IHC 
wykazało dodatnią reakcję na CD99, Bcl2 oraz 
ujemną na desminę, aktynę, S-100, AE-1 i synap-
tofizynę. Dodatni wynik badania techniką FISH 
SS18 materiału zatopionego w bloczkach parafi-
nowych potwierdził rozpoznanie maziówczaka.

Po tygodniu od pierwszej wizyty u chłopca 
pojawiły się drgawki i  stopniowo postępujące 
osłabienie siły mięśniowej kończyny dolnej lewej, 
które pogorszyło się w ciągu dwóch dni ze stop-
nia 4. do 2. Rozpoczęto leczenie zmniejszające 
obrzęk mózgu (mannitol i deksametazon dożyl-
nie) (deksametazon i mannitol w iniekcjach) oraz 
leki przeciwdrgawkowe. W badaniu TK mózgu 

z kontrastem wykazano liczne wzmocnione na 
obwodzie, hipodensyjne, okrągłe ogniska w pra-
wym płacie czołowym i ciemieniowym, z których 
największa mierzyła 31 mm × 41 mm, obrzęk 
mózgu oraz przesunięcie linii środkowej o 10 mm. 

Z powodu skąpych danych literaturowych na 
temat przerzutów maziówczaka do mózgu rozpa-
trywano alternatywne rozpoznania, tj. gruźliczaka 
i wągrzycy. Wykonano rezonans magnetyczny 
mózgu ze spektroskopią (MRS, magnetic reso-
nance spectroscopy), który ujawnił podwyższone 
stężenie choliny (Cho), umiarkowanie obniżone 
stężenie N-acetyloasparaginianu (NAA) oraz pod-
wyższony wskaźnik Cho/NAA i Cho/do całkowitej 
kreatyny (Cr), co wskazywało na nowotworowe 
pochodzenie zmiany (ryc. 1C, D).

Na podstawie powyższych danych rozpo-
znano maziówczaka z przerzutami do mózgu. 
Zasięgnięto opinii neurochirurga w celu oceny 
możliwości resekcji przerzutów w mózgu, jednak 
całkowite wycięcie wszystkich zmian wewnątrz-
czaszkowych nie było możliwe. 
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Nie rozważano biopsji zmian wewnątrz-
czaszkowych w związku z obrazem MRS, który 
sugerował nowotworowe pochodzenie zmiany. 
Innymi czynnikami, jakie wzięto pod uwagę, 
były: niestabilny stan neurologiczny pacjenta, 
agresywny charakter guza i  ryzyko powikłań 
podczas zabiegu. 

Chłopiec został skierowany na radioterapię 
całego mózgu. Zastosowano radioterapię z całko-
witą dawką 30 Gy podaną w 10 frakcjach. Stan 
neurologiczny pacjenta poprawił się, siłę mię-
śniową oceniono na ponad 4 stopnie, chłopiec 
był w stanie samodzielnie chodzić. Następnie 
rozpoczęto trzydniową ogólnoustrojową palia-
tywną chemioterapię, stosując jeden lek — dokso-
rubicynę (25 mg/m2). Pacjent tolerował pierwsze 
dwa cykle chemioterapii bardzo dobrze, dlatego 
dodano ifosfamid (3 g/m2) przez 3 dni. Po 4 cy-
klach chemioterapii ponowna ocena wykazała 
stabilizację zmiany w płucach i częściową odpo-
wiedź ze strony przerzutów do mózgu. W warun-
kach ambulatoryjnych pacjent był samodzielny, 
z  utrzymującymi się minimalnymi objawami 
oddechowymi, pojawił się jednak pojedynczy 
epizod drgawkowy.

Omówienie

Pierwotny nowotwór płuc rzadko pojawia 
się u dzieci. Powszechnie występujące u osób 
dorosłych typy raka płuc są niezwykle rzadkie 
w populacji dziecięcej. Stosunek guzów pier-
wotnych do guzow przerzutowych do zmian 
nienowotworowych w zmianach patologicznych 
pochodzących z płuc u dzieci wynosi 1:5:60 [3]. 
Najczęściej spotykanym łagodnym guzem płuc 
u dzieci jest zapalny guz miofibroblastyczny 
(52%), a najczęstszym pierwotnym nowotworem 
złośliwym płuc u dzieci są blastoma opłucnej 
i płuc oraz rakowiak [4]. 

Maziówczak (SS, synovial sarcoma) stano-
wi około 5–10% wszystkich mięsaków tkanki 
miękkiej [5]. Zapadalność na maziówczaka wy-
nosi 2,75 na 100 000 osób [6]. Jest to schorzenie 
nastolatków i młodych osób dorosłych — średni 
wiek, w którym choroba jest rozpoznawana, to 
35,4 roku [7]. Najczęstszym miejscem występo-
wania maziówczaka są kończyny, szczególnie 
stawy duże, jednak istnieją doniesienia na temat 
innych lokalizacji, na przykład głowy i szyi, płuc, 
śródpiersia i ściany brzucha. Maziówczak stanowi 
około 1% wszystkich nowotworów złośliwych 
u dzieci i mimo swej rzadkości jest najbardziej 
powszechnym mięsakiem niewywodzącym się 
z mięśni prążkowanych występującym w popu-

lacji dziecięcej, stanowiąc około 30% wszystkich 
mięsaków tkanek miękkich [8, 9].

Maziówczak opłucnej i płuc występuje wyjąt-
kowo rzadko [6, 7] i jest trudny do rozpoznania. 
W literaturze znajduje się zaledwie kilka opisów 
przypadków i niewiele serii przypadków opisują-
cych guzy o podobnym pochodzeniu [1, 11–13].  
W literaturze angielskiej do 2005 roku udoku-
mentowano jedynie 60 przypadków maziówczaka 
opłucnej i płuc [14]. Spurrell i wsp. [15] z Royal 
Marsden Hospital w Londynie pomiędzy 1978 
a 2003 rokiem zaprezentowali 104 przypadki 
maziówczaka, z których tylko 10 dotyczyło płuc 
i opłucnej. Wydaje się, że maziówczak płuc i opłu-
cnej jest bardziej agresywny w porównaniu ma-
ziówczakami zajmującymi kończyny z powodu 
mniejszej szansy na całkowitą resekcję i trudności 
w zapewnieniu wystarczająco dużego marginesu 
i stąd dużego prawdopodobieństwa miejscowej 
wznowy [16].

Mięsaki tkanek miękkich zazwyczaj mają 
dużą skłonność do przerzutów. Przerzuty najczę-
ściej obejmują płuca. W jednym z badań osza-
cowano stosunek częstości przerzutów do płuc 
do przerzutów do wątroby na 75:1, dodatkowo 
w grupie przerzutów do wątroby w 22% przy-
padków ognisko pierwotne zlokalizowane było 
w jamie brzusznej [17]. Przerzuty do mózgu tak-
że występują sporadycznie, nawet w przypadku 
choroby rozsianej [18, 19], dotychczas opisano 
tylko 3 przypadki [20]. Maziówczak opłucnej 
i płuc z przerzutami do mózgu występuje jeszcze 
rzadziej — dotychczas opisano jeden przypadek, 
w którym przerzuty do mózgu doprowadziły do 
śmierci pacjenta [21], oraz w jednej pracy autor-
stwa Nuwala i wsp. [22] opublikowanej w 2012 
roku. W obu przypadkach pacjentami były osoby 
dorosłe, a opisywany w niniejszej pracy przy-
padek, na podstawie bazy danych Pubmed, jest 
dotychczas pierwszym dotyczącym dziecka.

Wyróżnia się następujące warianty histopa-
tologiczne maziówczaka: dwufazowe, jednofa-
zowe nabłonkowe, jednofazowe włókniste oraz 
słabo zróżnicowane. Dwa główne warianty to 
jednofazowy i dwufazowy. Wzorzec dwufazowy 
maziówczaka zawiera domieszkę gruczołowych 
struktur wyściełanych nabłonkiem sześciennym 
lub walcowatym, ułożonych w podścielisku mię-
sakowatym (sarcomatous stroma) [23].

Maziówczaki wykazują specyficzną trans-
lokację chromosomową, t(X:18)(p11.2;q11.2), 
co skutkuje fuzją genu SYT na długim ramieniu 
chromosomu 18 z genem SSX1, SSX2 lub SSX4 
na krótkim ramieniu chromosomu X. Często po-
maga to w postawieniu diagnozy, gdy maziówczak 
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występuje w nietypowym miejscu, np. w opłuc-
nej lub płucach. Warianty dwufazowe wiążą się 
najczęściej z ekspresją fuzji genów SYT-SSX1, 
natomiast typ jednofazowy z ekspresją obu genów 
(SYT–SSX1, SYT–SSX2) [24].

95% maziówczaków wykazuje dodatnią reak-
cję jądrową na TLE1 (transducin-like enhancer of 
split-1). Gen TLE1 koduje korepresor transkrypcji, 
uczestniczący w różnicowaniu komórek nabłon-
kowych i neuronów. W maziówczaku najczęściej 
występuje współekspresja markerów komórek 
mezynchymalnych (wimentyna) i nabłonkowych 
(cytokeratyna i EMA). Tylko maziówczak reaguje 
dodatnio na cytokeratynę 7 i 19, inne mięsaki tka-
nek miękkich reagują dodatnio na cytokeratynę 
8 i 18. W maziówczakach jednofazowych immu-
noreaktywność cytokeratyny jest mniejsza prawie 
o 60%. Dodatnią reakcję na cytokeratynę notuje 
się tylko w 50% przypadków słabo zróżnicowa-
nego maziówczaka, podczas gdy reakcja dodatnia 
na EMA jest obserwowana w 72% (większa wraż-
liwość w porównaniu z cytokeratyną), reakcja 
dodatnia na białko S100 występuje w niektórych 
przypadkach, na CD99 — w  2/3 przypadków 
i na Bcl-2 — w większości przypadków [23–25]. 
W opisywanym przypadku badanie immunohi-
stochemiczne (IHC) wykazało dodatnią reakcję na 
CD99, TLE1, EMA, CK, wimentynę i Bcl2, reakcja 
na S100 była jednak ujemna.

Standardowe leczenie maziówczaka obejmu-
je resekcję chirurgiczną z zachowaniem odpo-
wiedniego marginesu, mającym zapobiec miejsco-
wej wznowie oraz, wspomagająco, chemioterapię 
z opcjonalną radioterapią. W przypadku opisywa-
nego pacjenta chirurgiczne wycięcie pierwotnego 
guza płuc nie mogło zostać wykonane z powo-
du zbyt dużego zaawansowania miejscowego. 
Ponieważ neurochirurgiczna resekcja nie była 
możliwa, chłopca poddano radioterapii całego 
mózgu z powodu przerzutów do mózgu, następnie 
rozpoczęto paliatywną chemioterapię z użyciem 
jednego leku — doksorubicyny (25 mg/m2 przez 
3 dni). Po dwóch cyklach chemioterapii, wobec 
dobrej tolerancji leczenia, dodano ifosfamid (3 
g/m2 przez 3 dni) oraz stosowano odpowiednią 
terapię wspomagającą, zgodnie z wytycznymi. 

Wnioski

Biorąc pod uwagę rzadkość występowania 
pierwotnych nowotworów płuc u  dzieci, kli-
niczne rozpoznanie choroby jest bardzo trudne. 
Rozpoznanie jest często opóźnione, ponieważ 
objawy ze strony układu oddechowego przypisuje 
się zapaleniu lub chorobom zakaźnym. Pierwotny 

maziówczak opłucnej i płuc, chociaż występuje 
sporadycznie, powinien być brany pod uwagę 
podczas różnicowania między pierwotnymi no-
wotworami płuc u dzieci, ze względu na duże 
szanse wyleczenia w przypadku wczesnego roz-
poznania. Pierwotny mięsak płuc i opłucnej jest 
ponadto bardziej agresywny i posiada większą 
skłonność do przerzutów, na przykład do mó-
zgu, jak w opisywanym przypadku, w porówna-
niu z maziówczakiem biorącym swój początek 
w kończynach, co podkreśla wagę wczesnego 
rozpoznania choroby.
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