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Miesaki kosci u doroslych stanowiq heterogenng grupe bardzo rzadkich nowotworow pochodzenia mezenchymalnego (ponizej
0,5% nowotworow zilosliwych u doroslych). Z klinicznego punktu widzenia migsaki kosci mozna podzielic na migsaki
wrzecionowatokomaorkowe (obejmujgce migsaki kosciopochodne, wigkszos¢ chrzestniakomigsakow i inne rzadsze podtypy)
oraz drobnokomdrkowe (glownie rodzina miesakow Ewinga). Prawidlowe rozpoznanie i skuteczne leczenie skojarzone
pierwotnych nowotworow kosci sq sumgq wspaolipracy radiologow, chirurgow onkologow i chirurgow ortopedow, onkologow
klinicznych, radioterapeutow, rehabilitantow, patologow, specjalistow medycyny nuklearnej i biologow molekularnych.
Bezwzglednym warunkiem w diagnostyce i leczeniu pierwotnych nowotworow zlosliwych kosci jest wielodyscyplinarna
wspdipraca wielospecjalistyczna w doswiadczonych osrodkach. Polepszenie diagnostyki miesakow kosci, wprowadzenie
zasad terapii skojarzonej i postep technologiczny spowodowaly rozszerzenie wskazan do stosowania operacji oszczedzajgcych
koriczyne oraz poprawily odlegle wyniki leczenia.

Recommendations for diagnostics and therapy
of adult patients with malignant primary bone tumors

Bone sarcomas comprise a heterogenous group of rare mesenchymal tumors (less than 0.5% of malignant neoplasms in
adults). From the 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 the Ewing family of tumors).
Correct diagnosis and effective therapy is performed in direct cooperation of radiologists, oncologic and orthpedic 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 a multidisciplinary approach in

I Centrum Onkologii — Instytut im. Marii Sktfodowskiej-Curie
w Warszawie

2 Uniwersytet Medyczny w Lublinie

3 Instytut Matki i Dziecka w Warszawie

4 Wojewodzki Szpital Chirurgii Urazowej w Piekarach Slaskich

5 Centrum Onkologii — Instytut, Oddzial w Gliwicach

6 Akademia Medyczna we Wroclawiu

7 Uniwersytet Medyczny w Poznaniu

8 Pomorska Akademia Medyczna w Szczecinie

9 Uniwersytet Medyczny w Bialymstoku

10 Lubuski Osrodek Rehabilitacyjno-Ortopedyczny
w Swiebodzinie

11 Zdunomed Szczecin

12 Centrum Onkologii — Instytut, Oddzial w Krakowie

® W imieniu Polskiego Rejestru Nowotwordéw Kosci, ktorego
spotkanie odbyto si¢ w dniu 26 pazdziernika 2010 r. w Warszawie
— pelny wykaz uczestnikow umieszczono na koncu tej pracy


https://core.ac.uk/display/268465187?utm_source=pdf&utm_medium=banner&utm_campaign=pdf-decoration-v1

160

experienced centers. Improvement of diagnostics, implementation of combined therapy and technological developments have
increased the indications for limb-sparing surgery and improved long-term results of treatment.
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Wstep

Prawidlowe rozpoznanie i skuteczne leczenie skojarzo-
ne pierwotnych nowotworéw koSci sa suma wspOtpracy
radiologdw, chirurgéw onkologdéw i chirurgéw ortope-
dow, onkologéw klinicznych, radioterapeutdw, rehabi-
litantow, patologdw i specjalistéw medycyny nuklearne;.
Bezwzglednym warunkiem w diagnostyce i leczeniu pier-
wotnych nowotworéw ztosliwych kosci (migsakow kosci)
jest wielospecjalistyczna wspoipraca w doswiadczonych
oSrodkach. Zaleca si¢ wspolprace wielooSrodkowa w ra-
mach Polskiego Rejestru Nowotworow Kosci (http://www.
polskirejestrguzowkosci.pl).

Epidemiologia i etiologia

Migsaki koSci u doroslych stanowig heterogenna grupe
bardzo rzadkich nowotworéw pochodzenia mezenchy-
malnego (ponizej 0,5% nowych przypadkéw nowotwo-
row zloSliwych rocznie). W czesci przypadkow ich szeze-
gotowa histogeneza nie jest znana. Z punktu widzenia
klinicznego migsaki koSci mozna podzieli¢ na migsaki
wrzecionowatokomorkowe (obejmujace migsaki koscio-
pochodne, wigkszo$¢ chrzestniakomigsakow i inne rzad-
sze podtypy) oraz drobnokomoérkowe (gidéwnie rodzina
mig¢sakow Ewinga). Wsrod wrzecionowatokomorkowych
nowotworow kosci najczesciej wystepuje migsak koScio-
pochodny (osteosarcoma; OSA); jest on jednocze$nie
najczestszym typem pierwotnego nowotworu ztosliwego
kosci u dorostych. W Polsce rejestruje si¢ okofo 60-100
zachorowan rocznie na OSA (2-3 na 1 milion), czesciej
u me¢zezyzn (1,4: 1). U dorostych obserwuje si¢ 2 szczyty
zachorowan, w trzeciej dekadzie zycia (okoto 60%) i na
przetomie szostej i siddmej dekady (okoto 20%). Inne
nowotwory wrzecionowatokomdrkowe (fibrosarcoma,
fibrohistiocytoma malignum, sarcoma fusocellulare) sg
znacznie rzadsze. Na drugim miejscu pod wzgledem cze-
stoSci wystepowania wsrod migsakow kosci u osdb doro-
stych jest chrzestniakomigsak (chondrosarcoma). Migsa-
ki drobnokomoérkowe (m.in. migsak Ewinga/PNET czy
chondrosarcoma mesenchymale) zajmuja trzecie miejsce
pod wzgledem czestosci wystgpowania wsrdd pierwotnych
nowotwordw zlo§liwych koSci u dorostych. Liczba nowych
zachorowan rocznie w Polsce nie jest znana — mozna
szacowac ja na kilkadziesiat przypadkéw rocznie (okoto
40-60). U dorostych, najczesciej wystepuja na przetomie
drugiej i trzeciej dekady zycia. W przypadku migsakow
wrzecionowatokomorkowych tylko niewielka ich czes¢
rozwija si¢ na podlozu choréb predysponujacych, jak
choroba Pageta (osteoclastoma lub osteosarcoma), mno-
gie wyrosla chrzgstno-kostne (chondrosarcoma), zespot
Li-Fraumeni lub tez by¢ moze jako migsaki indukowane
uprzednim napromienianiem. Natomiast nie jest znane,

aby migsaki drobnokomdrkowe kosci wystepowaly jako
nowotwory wtdrne i nie jest znane ich wystepowanie
w zespolach nowotworéw uwarunkowanych rodzinnie
lub dziedzicznych.

Objawy kliniczne i diagnostyka
Objawy kliniczne

Glownym objawem migsakow koSci, pojawiajacym sie
juz na bardzo wczesnym etapie rozwoju nowotworu, sa
objawy bdlowe, z reguly silniejsze w godzinach nocnych
1 stopniowo narastajacy w kolejnych miesiacach choroby
(z wyjatkiem wigkszosci chrzgstniakomigsakow). W poz-
niejszych etapach choroby moze temu towarzyszy¢ guz
lub obrzmienie okolicy stawu lub koSci, znieksztalcajace
zarys konczyny. Niekiedy chorzy wigza istniejaca patolo-
gie z przypadkowym urazem. W mig¢sakach drobnoko-
morkowych kosci u okoto 60% chorych w chwili rozpo-
znania stwierdza si¢ naciek tkanek miekkich. Migsakom
kosci czesto towarzysza zaburzenia funkcji koficzyny
(ograniczenie ruchomosci najblizej potozonego stawu
i jego odruchowe oszczgdzanie przez chorego). Moga
pojawiac si¢ utrwalone przykurcze stawowe i zlamania
patologiczne kosci w zaawansowanych miejscowo mie-
sakach. Destrukcja koSci w wyniku niszczenia przez
migsaka moze prowadzi¢ do ztamania patologiczne-
go. Rozpoznanie wczesnych postaci migsakow koSci
(<100 cm?, bez przekraczania warstwy korowej kosci)
jest bardzo trudne i z reguly przypadkowe. W bardziej
zaawansowanym miejscowo stadium drobnokomorko-
wych migsakdéw koSci moga wystepowac objawy ogolne:
goraczka, niedokrwisto$¢, oslabienie. Objawy te oraz
podwyzszony poziom dehydrogenazy kwasu mlekowego
(LDH) sa uznawane za zle czynniki rokownicze. Migsak
kosciopochodny (osteosarcoma) najczgSciej umiejsco-
wiony jest w okolicach przynasad kosci diugich (gtownie
dystalnej czesci kosci udowej, proksymalnej czesci koSci
piszczelowej lub kosci ramiennej, w glowie kosci strzal-
kowej), zas drugi pod wzgledem czgstoSci wystgpowania
migsak Ewinga dotyczy najczesciej trzonu kosci dtugich
lub kosci ptaskich, kregostupa i miednicy. Oba te typy
migsakow kosci najczesciej wystepuja w drugiej i trzeciej
dekadzie zycia. Chrze¢stniakomigsaki (chondrosarcoma)
wystepuja czesSciej w poZniejszym okresie zycia i czgsto
dotycza kosci roznoksztattnych (miednica, obrecz barko-
wa) lub proksymalnej czgsci kosci udowej, moga rozwijaé
si¢ z istniejacych wezesniej zmian (jak enchondroma lub
osteochondroma).



Diagnostyka obrazowa

U chorych na migsaki koSci pierwszym i podstawowym
badaniem jest zdjecie przegladowe catej kosci w dwoch
projekcjach. W przypadkach klasycznych postaci migsa-
koéw kosci objawy radiologiczne sa typowe na przeglado-
wych rentgenogramach, charakterystyczne dla kazdego
typu migsaka. Nowotwor zawsze niszczy zdrowa koS¢,
powodujac ubytki osteolityczne lub rosnac w sposob na-
ciekajacy. Oprocz tych zmian bywaja widoczne objawy
nowotworzenia patologicznej tkanki uwapnionej (kostnej
lub chrzestnej) oraz ztosliwe odczyny okostnowe (trojkat
Codmana, ,,spikule”). W zaleznosci od typu migsaka oraz
szybkosSci wzrostu guza moze wystapi¢ przechodzenie
nacieku na plytk¢ wzrostowa oraz niszczenie chrzastki
stawowej.

Dla poglebienia diagnostyki z oceng rozlegtosci
zmian w tkankach migkkich i zajecia warstwy zbitej
i gabczastej koSci niezbedne jest badanie tomografii kom-
puterowej (CT) oraz rezonansu magnetycznego (MRI),
ktore uzupetnia badanie CT, poprzez wizualizacje zajecia
szpiku kostnego, stawow i stosunku do struktur otacza-
jacych. Kolejnym badaniem jest badanie scyntygraficzne
koSci. Rownolegle wykonuje si¢ badanie radiologiczne
klatki piersiowej w celu wykluczenia przerzutow, gdyz
pluca stanowig najczestsze miejsce przerzutow migsakow
koSci. W ocenie zaawansowania drobnokomorkowych
migsakow koSci pomocne moze by¢ wykonanie badania
PET-CT. Rozsiew do ptuc stwierdza si¢ w okoto 10%
w chwili rozpoznania mig¢sakow koSci.

Roéznicowanie

Na podstawie badan radiologicznych mozna z duzym
prawdopodobiefistwem rdznicowac pierwotne nowotwo-
ry zlo§liwe koSci i zmiany tagodne. W pierwszym etapie
réznicowania wykluczamy nowotwory tagodne, dysplazje
wloknista, zmiany w przebiegu choréb metabolicznych
(np. nadczynnoSci przytarczyc) i torbiel aneuryzmatycznag
(co moze by¢ bardzo trudne, zwlaszcza, ze moze ona by¢
wtorng zmiang, maskujaca szybko progresujacy nowotwor
ztoSliwy kosci). W réznicowaniu migsakow kosci znacze-
nie ma umiejscowienie — migsaki wrzecionowatokomor-
kowe lokalizujg si¢ w przy nasadach, a zlo§liwe nowotwo-
ry drobnokomdérkowe w trzonach kosci. Nalezy jednak
podkresli¢, ze fundamentalne znaczenie w réznicowaniu
zloSliwych nowotworéw kosci ma wykonanie biopsji
otwartej i badania histopatologicznego. PodkreSli¢ row-
niez nalezy, ze przerzuty innych nowotworéw zlosliwych
do kosci wystepuja znacznie czgéciej niz pierwotne nowo-
twory zloSliwe kosci (migsaki). Kryterium pomocniczym
moze by¢ tu wiek, gdyz migsaki koSci znacznie czgsciej
wystepuja u miodszych osob. W kolejnym etapie roznicu-
jemy typ histopatologiczny mig¢saka kosci. Najtrudniejsze
jest zréznicowanie osteosarcoma z torbielg aneuryzma-
tyczna kosci (zwlaszcza, ze moze ona by¢ wtdrng zmia-
na, maskujaca szybko progresujacy nowotwor zioSliwy
kosci). We wszystkich przypadkach drobnokomérkowych
migsakach koSci roznicowanie jest bardzo trudne. W co-

dziennej praktyce opiera si¢ na podstawie ostatecznego
rozpoznania histopatologicznego pobranego wycinka.
W pierwszym etapie roznicowania wykluczamy nowotwo-
ry tagodne i torbiel aneuryzmatyczna. W kolejnym etapie
roznicujemy miegsaki drobnokomérkowe z migsakami
wrzecionowatokomorkowymi, ktore sg niewrazliwe na
napromienianie. Nastgpnie wykluczamy chioniaki kosci,
ktore nie wymagaja leczenia operacyjnego.

Rozpoznanie histopatologiczne, biopsja

Najistotniejszym elementem diagnostycznym jest uzy-
skanie materiatu do badan histopatologicznych i mole-
kularnych w wyniku biopsji. Podstawowa metoda biopsji
w przypadku migsakow kosci jest biopsja otwarta, cze¢sé
osrodkéw (majacych duze doswiadczenie w diagnostyce
i leczeniu pierwotnych nowotworéw kosci) opiera si¢ na
materiale uzyskanym w wyniku trepanobiopsji. Cigcie do
biopsji nie powinno: kolidowac¢ z pdzniejsza operacja, by¢
przyczyng niekorzystnego rozszerzenia p6l napromie-
niania i nie powinno zwi¢ksza¢ ryzyka patologicznego
ztamania. W wyborze najlepszego miejsca do pobrania
wycinka mozna wykorzysta¢ resztkowa aktywnosc¢ izo-
topu (°°Tc), podanego przy wykonywaniu scyntygrafii
i wyznaczy¢ je Srddoperacyjnie przy zastosowaniu recznej
(jalowej) gamma-kamery. Nalezy tak zaplanowac cigcie
do biopsji otwartej, zeby pokrywalo si¢ z cigciem opera-
cyjnym, wykonywanym podczas operacji radykalnej, tzn.
blizna po biopsji otwartej stanowi p6zniej nierozerwalny
fragment preparatu patologicznego. Biopsj¢ nalezy wy-
kona¢ z dala od pgczkéw naczyniowo-nerwowych. Przy
wyborze miejsca biopsji nalezy wykorzysta¢ wyniki badan
radiologicznych, badania scyntygraficznego koséca i sto-
sowac¢ zasade najkrotszej drogi migdzy skorg a guzem.
Cigcie, wystarczajaco diugie dla dotarcia do gteboko po-
fozonej zmiany, nalezy prowadzi¢ réwnolegle do diugiej
osi konczyny. Podczas preparowania wskazane jest nie-
przekraczanie granic przedzialu mi¢Sniowego. Wycinek
z nacieku nowotworowego nalezy pobieraC ,,na ostro”
z obwodu (najwigksza proliferacja i najmniejsza martwi-
ca). W nowotworach bez przekraczania warstwy korowej
kosci dtugich wycinamy ,,0kno kostne” w najciefiszym
miejscu, aby dodatkowo nie osfabia¢ kosci i nie sprzyjaé
patologicznemu ztamaniu. Podczas pobierania wycinka
moze wystapic znaczne krwawienie z nowotworu. Nalezy
wykona¢ staranng hemostaze¢ w obrebie tkanek migkkich
oraz kosci (np. wosk). Ran¢ po pobraniu wycinka nalezy
zamkna¢ dokladnie warstwowo (bez drenazu), aby nie
pozostawia¢ martwych przestrzeni (zeszywanie np. kolej-
nych warstw mig$ni, powigzi, tkanki podskdrnej i skory).
Dobrg praktyka jest rowniez Srddoperacyjne wykonanie
rozmazu na szkietku podstawowym z wycinka pobranego
w celu wykonania badania cytologicznego i ocena przez
patologa materiatu przestanego do badania (tzn. Srodo-
peracyjna ocena, czy material jest ,,diagnostyczny” i jest
go dostatecznie duzo do wykonania prawidtowego bada-
nia; przy krwawigcych zmianach nowotworowych gtéwna
mas¢ materialu pobranego przez chirurga moga stanowic
masy martwicze nowotworu). Niebarwiony rozmaz moze
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zosta¢ wykorzystany do wykonania badania molekular-
nego metoda FISH. Do tego celu moze réwniez stuzy¢
odcisk wateczka tkankowego, uzyskanego droga biopsji
gruboigtowej. Material tkankowy nowotworu kosci po-
winien by¢ przekazany do opracowania patomorfolo-
gicznego bez utrwalenia. Jesli planowane jest pobranie
fragmentu tkankowego nowotworu i tkanki nienowotwo-
rowej do badania metodami molekularnymi z izolacja
kwasow nukleinowych, materiat powinien by¢ przekazany
i zamrozony w temperaturze min. 70°C w ciaggu 30 minut
od jego pobrania. Material biopsyjny czgsto zawiera mie-
szaning wielu fragmentéw kostnych i tkanek migkkich.
Oddzieli¢ nalezy czgsci kostne biopsji i czgsSci migkkie,
a nastepnie skierowaé czesci kostne do odwapnienia.
CzeSci migkkie moga by¢ utrwalone i opracowane bez
odwapniania. Biopsje¢ najlepiej wykonywa¢ w oSrodku,
w ktorym chory bedzie leczony.

Tab. L. Klasyfikacja WHO pierwotnych zlosliwych nowotworéw koSci

Nowotwory koSciopochodne

Osteosarcoma (migsak kosciopochodny) 9180/3
Posta¢ konwencjonalna 9180/3
Posta¢ chondroblastyczna 9181/3
Postac fibroblastyczna 9182/3
Posta¢ osteoblastyczna 9180/3
Postac teleangiektatyczna 9183/3
Posta¢ drobnokomorkowa 9185/3
Postac centralna o niskim stopniu ztosliwosci 9187/3
Wtérny 9180/3
Przykostny (parostealny) 9192/3
Okolokostny (periostealny) 9193/3
Powierzchowny o wysokim stopniu zfosliwoSci 9194/3
Migsak Ewinga/prymitywny guz neuroektodermalny
Migsak Ewinga 9260/3
Nowotwory wywodzace si¢ z chrzastki
Chrzgstniakomigsak (chondrosarcoma) 9220/3
Centralny, pierwotny i wtorny 9220/3
Obwodowy 9221/3
Odro6znicowany 9243/3
Mezenchymalny 9240/3
Jasnokomorkowy 9242/3
Nowotwory z tkanki tacznej widknistej
Widkniakomigsak (fibrosarcoma) 8810/3
Nowotwory fibrohistiocytarne (pleomorficzne)
Ztosliwy nowotwor fibriohistiocytarny (malignant fibrous
histiocytoma) 8830/3
Nowotwory uktadu krwiotwdrczego
Szpiczak plazmocytowy 9732/3*
Chtoniak ztosliwy, NOS 9590/3*
Guz olbrzymiokomorkowy kosci
ZtoSliwy guz olbrzymiokomorkowy 9250/3
Nowotwory ze struny grzbietowej
Struniak (chordoma) 9370/3
Nowotwory naczyniopochodne
Naczyniakomigsak (angiosarcoma) 9120/3
Nowotwory z mig$niowki gtadkiej
Migs$niakomigsak gtadkokomérkowy (leiomyosarcoma) — 8890/3
Nowotwory z tkanki ttuszczowej
Ttuszczakomigsak (liposarcoma) 8850/3
Inne nowotwory
Szkliwiak (adamantinoma) 9261/3

*Szpiczak i pierwotny chioniak kosci nie sg przedmiotem tych
rekomendacji

Raport badania histopatologicznego powinien opie-
rac si¢ na klasyfikacji WHO (Tab. I), a przy diagnostyce
roznicowej nowotwordw drobnokomdrkowych niezbedna
jest dostepno$¢ badan immunohistochemicznych i cyto-
genetycznych [FISH]/molekularnych, dla oceny charak-
terystycznych translokacji, np. t(11;22)(q24;q12) — naj-
czestszej w migsaku Ewinga, prowadzacej do powstania
genu fuzyjnego]. Dane, ktére powinien zawiera¢ raport
patologiczny, przedstawiono w Tabeli II.

Tab. I1. Badanie patomorfologiczne — schemat

Dane do raportu
Resekcja lub biopsja guza
Lokalizacja anatomiczna (w ktorej kosci znajduje sig nowotwor)

Umiejscowienie nowotworu w obrebie koSci:
— w obrebie nasady, przynasady lub trzonie kosci diugiej
— w obrgbie kory lub rdzenia kosci, na powierzchni kosci

Naciekanie jamy stawowej, tkanek migkkich

Typ resekeji: wyluszczenie guza, szeroka resekcja, radykalna
resekcja, docigcie
Typ biopsji: gruboigiowa, otwarta, wycinajaca
Przedoperacyjne leczenie: brak; chemioterapia; radioterapia;
terapia o nieokreslonym rodzaju
Czy byly dostepne zdjecia radiologiczne i badania obrazowe?
Opis makroskopowy
Opis caloSci materialu i jego trzy wymiary
Opis guza i jego trzy wymiary
Martwica guza (obecnos¢, szacunkowy odsetek objetosci guza)
Odlegtos¢ guza od margineséw w obrebie tkanek migkkich i kosci
Histopatologicznie
Typ histologiczny (jesli mozliwe ustalenie typu) (wg klasyfikacji
WHO)
Stopien zfosliwosci (grade)
Ocena wg klasyfikacji pTNM (nie obowigzuje w przypadku biopsji)
Opis weziéw chtonnych wg NO-1 (jesli obecne w materiale)
Opis materialu i guza
Najwigkszy 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 najwigkszg ich liczbe
Martwica oceniana mikroskopowo (obecnos¢, szacunkowy odsetek
objetosci guza)
Opis zmian po leczeniu
Opis zmian poza guzem nowotworowym

Obecnos¢ zatorow z komdrek migsaka w drobnych/wickszego

kalibru naczyniach

Marginesy chirurgiczne:

— marginesy nie mogg by¢ ocenione RX

— marginesy wolne od utkania nowotworowego R0

— odlegtos¢ guza od marginesu tkanek migkkich w cm (lokalizacja
najwezszego)

— odlegtos¢ guza od marginesu w obrgbie koSci w cm (lokalizacja
najwezszego)

— marginesy z naciekiem nowotworu, ocena mikroskopowa (ktory
z marginesow) R1

— marginesy z naciekiem nowotworu w ocenie makroskopowej
(ktory margines) R2

Ocena weztéw chionnych

Pozostale zmiany

Wyniki badan IHC i badaf molekularnych

Kody ICD-O3




Badanie materiatu pochodzacego z resekcji
nowotworu lub amputacji koaczyny po
chemioterapii przedoperacyjnej chorych
na mig¢saka koSciopochodnego lub mig¢saka
z rodziny Ewinga

W przypadkach migsakéw koSciopochodnych i mig-
sakow z rodziny migsakow Ewinga material po resekeji
guza lub amputacji wymaga oceny odsetka powierzchni
przekroju tkanki guza objetej martwicg. Przekroj guza
w postaci plastra dzieli si¢ w calo$ci na wycinki, tworzac
réwniez mape¢ odzwierciedlajaca umiejscowienie kazdego
wycinka na kserokopii materiatu lub jego zdjeciu radiolo-
gicznym. Dodatkowo nalezy pobra¢ wycinki w plaszczyz-
nie prostopadlej do wyciecia plastra kostnego w ilosci 1
wycinek na kazdy centymetr najwickszego wymiaru guza
oraz wycinki dokumentujace naciekanie tkanek migkkich.
Ocenia si¢ odsetek, jaki stanowi pole martwicy nowotwo-
ru w kazdym uzyskanym wycinku, a nast¢pnie oblicza si¢

Srednig dla calego opracowywanego materiatu. Wedtug
roznych danych martwica wigksza niz 90-97% oznacza
lepsze rokowanie.

Czynniki rokownicze i klasyfikacja stopni
Zaawansowania

Podstawa podziatu na stopnie zaawansowania kliniczne-
go jest ocena zespotu najwazniejszych czynnikdw progno-
stycznych, do ktorych naleza: stopien ztosliwosci histolo-
gicznej, przejscie nowotworowego nacieku migsaka przez
warstwe korowa koSci, wielko$¢ guza pierwotnego oraz
przerzuty do regionalnych weztow chlonnych i przerzuty
do odlegtych narzadow.

Dla opisu stopni zaawansowania migsakow koSci
stosuje si¢ klasyfikacje TNM wedlug American Joint
Commitee on Cancer z 2002 r. (Tab. III), oparta na
ocenie czterostopniowej klasyfikacji ztoSliwosci histolo-

Tab. I11. Stopnie zaawansowania klinicznego w miesakach kosci wedlug AJCC 2010

TNM

Guz pierwotny [T]
TX Nie mozna oceni¢ guza pierwotnego
TO Nie stwierdza si¢ obecnoSci guza pierwotnego
T1 Guz o wielkosci 8 cm lub ponizej w najwigkszym wymiarze
T2 Guz o wielkosci ponad 8 cm w najwigkszym wymiarze

T3 Oddzielne ogniska nowotworowe w obrebie pierwotnej kosci (przerzuty ,,skaczace”)

Regionalne wezly chionne [N]

NX* Nie mozna oceni¢ regionalnych weztow chionnych

NO Brak przerzutéw do regionalnych weztéw chfonnych

N1 Obecnos¢ przerzutdéw do regionalnych weztow chionnych
Przerzuty odlegte [M]

MX Nie mozna oceni¢ obecnosci przerzutow do narzadéw odleglych

MO Brak rozrzutoéw odleglych

M1 Obecnos¢ przerzutéw odleglych

Mla Przerzuty do pluc

M1b Przerzuty do innych narzadéw odlegtych

Dodatkowe oznaczenia TNM

Dodatkowe oznaczenie pT(m)NM

Dodatkowe oznaczenie ,,m” okresla obecno$¢ kilku ognisk nowotworu w jednej lokalizacji

Dodatkowe oznaczenie rTNM

Dodatkowe oznaczenie ,,r” okresla material, ktory zostal oceniony, jako wznowa wczesniej diagnozowanego nowotworu, po okresie remisji

Dodatkowe oznaczenie ypTNM

Dodatkowe oznaczenie ,,y” okre$la material, ktory zostal oceniany po lub w trakcie leczenia chemioterapeutycznego, radioterapeutycznego lub

obiema metodami

Stopien zlosliwoSci histologicznej [G]

GX Nie mozna oceni¢ stopnia zloliwoSci histologicznej

G1  Dobrze zréznicowany nowotwdr — niski stopiefi ztosliwosci histologicznej
G2  Posrednio zroznicowany nowotwor — niski stopien ztosliwosci histologicznej
G3  Zle zroznicowany nowotwor — wysoki stopief zlosliwosci histologicznej
G4F  Odrdznicowany nowotwdr — wysoki stopien zlosliwoSci histologicznej

TMigsak Ewinga jest klasyfikowany jako G4

Stopien ztosliwosci histologicznej (grading)
1. Nowotwory o miejscowej ztosliwosci:
— guz olbrzymiokomorkowy (giant cell tumor)
2. Nowotwory o niskim stopniu ztosliwosci (grade 1):
— migsak kosciopochodny, przykostny (osteosarcoma, parosteal)

— migsak koSciopochodny, centralny o niskim stopniu zloSliwosci (osteosarcoma, low grade central)

— adamantinoma
3. Nowotwory o §rednim stopniu zloSliwosci (grade 2):

— migsak kosciopochodny, zewnatrzkostny (osteosarcoma, periosteal)
4. Nowotwory o wysokim stopniu ztoliwosci (grade 3, 4):

— migsak koSciopochodny (osteosarcoma), posta¢ konwencjonalna, teleangiektatyczna, drobnokomoérkowa, powierzchowna o wysokim stopniu

ztoSliwosci
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— nowotwor rodziny mig¢saka Ewinga (Ewing Family of Tumors)

— postacie, tzw. odroznicowane pierwotnych nowotwordw kosci (dedifferentiated chondrosarcoma, parosteal osteosarcoma, chordoma,

adamantinoma)
— zlosliwy guz olbrzymiokomorkowy (malignant giant cell tumor)
5. Nowotwory o roznym stopniu ztosliwosci

— chrzg¢stniakomigsak konwencjonalny (chondrosarcoma, conventional)

Inne migsaki kosci stopniowane wedtug French Federation of Cancer Centers Sarcoma Group (FNCLCC): leiomyosarcoma, angiosarcoma,

epithelioid hemangioendothelioma, liposarcoma, fibrosarcoma

Stopniowanie migsakow wediug (FNCLCC)
I.  Rodznicowanie guza (score 1,2, 3)
II. Indeks mitotyczny
Score 1/0-9/, 2/10-19/, 3/20+/
III. Martwica nowotworowa
Score 0/0%/, 1/-50%/, 2/+50%/
Grade, po dodaniu wszystkich parametrow
1(2-3), 2(4-5), 3(6-8)

Stopien zaawansowania klinicznego T N M G
1A T1 NO MO G1, G2 (niskoztosliwe)
IB T2, T3
IIA T1 NO MO G3, G4 (wysokoziosliwe)
1B T2
111 T3 NO MO G3, G4
IVA kazdy T NO Mla kazdy G
IVB kazdy T N1 kazdy M
kazdy N Mi1b

gicznej (G1-G4), wielkoSci guza (T1-T3) oraz obecnosci
przerzutow (M).

Zasady leczenia

Wszystkie pierwotne zloSliwe nowotwory koSci powinny
by¢ leczone w wyspecjalizowanych zespolach wielodyscy-
plinarnych, gdyz ponad 70% wystepujacych migsakow
koSci wymaga leczenia skojarzonego (zwlaszcza migsaki
koSciopochodne i migsaki drobnokomorkowe), gtownie
za pomoca chirurgii i chemioterapii (Tab. IV). Oczywiscie
podstawowym elementem terapii pozostaje zapewnienie
miejscowej kontroli migsaka poprzez wiasciwe radykalne
postepowanie chirurgiczne. Decyzje o zakresie leczenia
operacyjnego nalezy podejmowac przed rozpoczeciem
leczenia skojarzonego. Na planowang operacj¢ chorzy
powinni wyrazi¢ zgodg przed rozpoczeciem chemioterapii
przedoperacyjnej. W przypadku ztamania patologicznego
koSci przed leczeniem przeciwwskazane jest wykonywanie
zespolefh wewnetrznych, gdyz prowadzi to do miejscowe-
go rozsiewu komorek migsaka i dyskwalifikuje chorego
od operacji oszcz¢dzajacej koficzyne.

Z punktu widzenia terapii migsaki koSci mozna po-
dzieli¢ na 4 podstawowe grupy: migsaki koSciopochod-
ne (i inne rzadsze migsaki wrzecionowatokomoérkowe),
chrzegstniakomigsaki, migsaki drobnokomérkowe oraz
guzy olbrzymiokomoérkowe kosci.

Podczas podejmowania decyzji odnoSnie leczenia
u chorych na migsaki wrzecionowatokomorkowe (glow-
nie osteosarcoma) i drobnokomoérkowe obowiazuja naste-
pujace ogdlne zasady:

1. Warunkiem rozpoczecia leczenia jest wiarygodna
weryfikacja histopatologiczna.

2. Wszystkie migsaki z tej grupy wymagaja leczenia skoja-
rzonego w ramach ustalonych protokotéw terapeutycz-
nych, poniewaz sa nowotworami o wysokiej ztoSliwoSci
histologicznej (wyniki leczenia wytacznie chirurgiczne-
go sg zte — ponizej 20% 5S-letnich przezy¢). Wyjatkiem
jest przykostny migsak kosciopochodny (osteosarcoma
parosteale). Przedmiotem dyskusji moze by¢ stoso-
wanie chemioterapii okotooperacyjnej u chorych na
migsaki wrzecionowatokomoérkowe w wieku powyzej
50 lat. Jezeli jest to mozliwe, nalezy wiaczaé wszystkich
tych chorych do prospektywnych badan klinicznych.

Tab. I11. Zasady standardowego leczenia w poszczegdlnych podtypach mi¢sakéw kosci

chemiovepa CHTEin Radioterapia g SFE R
Migsak koSciopochodny i rzadsze migsaki wrzecionowato-komorkowe tak tak nie tak
Chrzestniakomigsak nie tak nie nie
Migsak Ewinga/PNET (migsaki drobnokomorkowe) tak tak? tak tak
Guz olbrzymiokomorkowy nie tak tak nie




3. Decyzje o zakresie leczenia operacyjnego nalezy
podejmowac przed rozpoczeciem leczenia skojarzo-
nego. Na planowang operacj¢ chorzy powinni wyrazic
zgode przed rozpoczeciem chemioterapii przedope-
racyjnej. Jej skuteczno$¢ moze powodowac nieuza-
sadnione nadzieje chorych na mozliwos$¢ uniknigcia
amputacji lub w ogole leczenia operacyjnego. Brak
wiedzy, zrozumienia i akceptacji przez chorego pod-
jetych a priori decyzji operacyjnych prowadzi do kon-
fliktu i w jego wyniku rezygnacji chorego z propono-
wanej operacji, bedacej podstawg leczenia i wyleczenia
chorego.

3. W leczeniu radykalnym migsaka koSciopochodnego
nie ma zastosowania radioterapia.

Leczenie chirurgiczne

Poprawa diagnostyki migsakéw koSci, wprowadzenie
zasad leczenia skojarzonego i postep technologiczny spo-
wodowaly rozszerzenie wskazan do stosowania operacji
oszczgdzajacych konezyng. Operacje te jednak muszg za-
pewnia¢ radykalne miejscowo wycigcie nowotworu (RO
— mikroskopowo bez nacieku w linii cigcia chirurgiczne-
£0), nie moga skraca¢ czasu wolnego od nawrotu cho-
roby oraz muszg powodowac uzyskanie takich efektow
czynno$ciowych, ktére w oczywisty sposob przewyzszaja
efekty amputacji i protezowania zewnetrznego, a nie po-
garszaja jakoSci zycia chorego. Mozliwo$¢ zachowania
dobrej sprawnosci konczyny to brak bolu, zachowanie
czucia glebokiego i powierzchownego oraz funkcjonal-
no$¢ konczyny — dla konczyny gérnej oznacza to zacho-
wanie przynajmniej funkcji chwytnej reki, dla koficzyny
dolnej oznacza to zachowanie jej funkcji podporowe;j
i mozliwosSci chodzenia. Metody stosowane w leczeniu
oszczedzajacym to custom made lub coraz bardziej po-
pularne modularne, onkologiczne protezy wewnetrz-
ne, auto- lub alloprzeszczepy kostne, artrodezy duzych
stawow, a w niektorych lokalizacjach jedynie radykalne
resekcje kosci (bark, miednica). Nalezy podkresli¢, ze im-
plantacja protezy onkologicznej wiaze si¢ z mozliwoScia
powiktan w ciagu calego zycia chorego, prowadzacych
nawet do koniecznosci amputacji koficzyny. Podstawo-
wym problemem jest utrzymanie sprawnosci mechanicz-
nej protez i zapobieganie 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).
W niektorych przypadkach nie ma koniecznoSci zaste-
powania wyci¢tego fragmentu kosSci (np. w operacjach
miednicy czy obreczy barkowej — operacja Tikhoff-Lin-
berga). Niekiedy, oprocz rekonstrukcji fragmentow kosci
niezbe¢dne sg rekonstrukcje w zakresie struktur mie-
Sniowo-wiezadlowych, a czasem réwniez naczyniowych.
W przypadku, gdy zastosowanie metod oszczedzajacych
konczyne nie daje mozliwosci radykalnego wycigcia mig-
saka koSci, konieczne jest wykonanie amputacji (Tab. IV)
na prawidfowym poziomie (powyzej stawu i doglowowo
od zajetej nowotworem kosci). Leczenie chirurgiczne po-
zostaje nadal jedyna metoda terapii chorych na chrzest-

niakomigsaki (z wyjatkiem postaci mezenchymalnych
i odréznicowanych).

Tab. IV. Przeciwwskazania do operacji oszczedzajacych w migsakach
koSci

1. Niezastosowanie chemioterapii indukcyjnej (przedoperacyjnej)
w przypadkach migsaka koSciopochodnego/migsakow
drobnokomoérkowych

. Rozlegly naciek tkanek migkkich i struktur naczyniowo-nerwowych
. Ztamanie patologiczne kosci (przeciwwskazanie wzgledne)
. Zle umiejscowienie biopsji otwartej

. Brak mozliwosci obserwacji po leczeniu

AN B W

. Niekiedy w przypadkach powiktan po implantacji protezy
wewngtrznej

Niektorzy chorzy na migsaki koSci w stadium roz-
siewu (gtownie do ptuc; M1) maja szanse na wyleczenie
pod warunkiem wlaSciwego skojarzenia chemioterapii
z radykalnym leczeniem chirurgicznym przerzutdw i przy
wlasciwej kontroli miejscowej nowotworu.

Leczenie skojarzone

1. Migsaki wrzecionowatokomorkowe (glownie osteosar-
coma i chondrosarcoma) wymagaja przede wszystkim le-
czenia chirurgicznego w celu miejscowego opanowania
choroby. W przypadkach migsaka koSciopochodnego
(osteosarcoma) konieczne jest dofaczenie uzupetniaja-
cego leczenia cytostatycznego (chemioterapii neo- i ad-
iuwantowej: gtowne aktywne cytostatyki to — doksorubi-
cyna, cisplatyna, ifosfamid i metotreksat) w celu popra-
wy przezycia wolnego od przerzutéow do ptuc (Ryc. 1);

Badanie kliniczne i badania dodatkowe

Biopsja otwarta

Rozpoznanie TNM / Badanie histopatologiczne

l

Chemioterapia przedoperacyjna - MO |

Decyzja terapeutyczna I

v
Leczenie I Leczenie operacyjne - RO |
v
| Chemioterapia pooperacyjna |
v
[ Rehabilitacja |
v
Obserwacja Wizyty kontrolne co 3-6 miesigcy

przez 5 lat

Ryc. 1. Schemat postgpowania w migsakach wrzecionowatych koSci
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w leczeniu kolejnych rzutéw stosowany jest ifosfamid
z etopozydem lub gemcytabina z docetakselem. Migsaki
wrzecionowatokomdrkowe zwykle sa oporne na lecze-
nie radioterapia. Rokowanie chorych na mig¢saki wrze-
cionowatokomorkowe rozni si¢ w zaleznosci od stopnia
zto§liwoSci histologicznej i odpowiedzi na leczenie induk-
cyjne chemioterapia, jednak ogodlnie przezycia 5-letnie
ksztaltuja si¢ na poziomie ponad 70%, pod warunkiem
prawidlowego rozpoznania i leczenia.

Postepowanie terapeutyczne u dorostych chorych na
migsaka koSciopochodnego rozpoczynaja 3 kursy chemio-
terapii przedoperacyjnej (najczesciej — doksorubicyna
i cisplatyna + ewentualnie trzeci lek), podawane co 3
tygodnie. Metotreksat nie znajduje szerokiego zastoso-
wania u doroslych chorych na migsaka kosciopochodne-
go, ze wzgledu na toksycznoS¢ i brak poprawy przezyc.
Wskazane jest zachowanie ifosfamidu, jako potencjalnie
czynnego leku w leczeniu drugiej linii. Obecnie, nieza-
stosowanie chemioterapii przedoperacyjnej u chorych na
migsaka kosciopochodnego nalezy uznac za btad. W ter-
minie czwartego kursu (3 tygodnie po trzecim kursie
chemioterapii) nalezy wykonaé operacje, ktorej celem
jest radykalne usunigcie ogniska pierwotnego migsaka.
Wybor chemioterapii pooperacyjnej powinien optymalnie
wynika¢ z histologicznej oceny odpowiedzi w preparacie
operacyjnym — w przypadku dobrej odpowiedzi nalezy
kontynuowac leczenie wedtug poczatkowo stosowanego
programu (2-12 kurséw), natomiast w razie stwierdze-
nia niezadowalajacej odpowiedzi patologicznej nalezy
rozwazyC zastosowanie innych lekéw (np. z udzialem
ifosfamidu, etopozydu i karboplatyny, po wcze$niejszym
stosowaniu doksorubicyny i cisplatyny).

2. Migsaki drobnokomoérkowe (gléwnie migsaki Ewin-
ga/PNET) sa nowotworami niskozréznicowanymi, wraz-
liwymi na napromienianie, co wykorzystywane jest do
leczenia ogniska pierwotnego, oraz daja wysoki odsetek
odpowiedzi na wielolekowa chemioterapi¢. Wymagaja
dlugotrwalego leczenia skojarzonego, ktoére musi rozpo-
czynac si¢ od chemioterapii, jednak ich wyniki leczenia
sg gorsze niz mig¢sakdéw wrzecionowatokomorkowych
i przezycia 5-letnie u doroslych ksztattuja si¢ w granicach
30-40%.

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 miesig-
cy), niepozadanych dziataniach chemioterapii i radiote-
rapii oraz kalectwie czynnoSciowym w wyniku leczenia
operacyjnego (zaréwno oszczg¢dzajacego konczyne, jak
i amputacji). Z uwagi na wzglgdnie niewielkq liczb¢ doro-
stych chorych na migsaki drobnokomérkowe oraz znacz-
ne trudnosci w uzyskaniu dlugoletnich przezy¢, wskazane
jest prowadzenie leczenia w wyznaczonych o$rodkach
onkologicznych. Dodatkowym argumentem jest pro-
mieniowrazliwo$¢ migsakow drobnokomorkowych koSci
(w odrdznieniu od postaci wrzecionowatokomorkowych)
iistotna rola radioterapii w leczeniu skojarzonym.

Z uwagi na chemiowrazliwo$§¢ migsakéw drobno-
komorkowych leczenie rozpoczynamy od chemioterapii
(Ryc. 2), niezaleznie od stopnia klinicznego zaawanso-
wania (MO lub M1). Do aktywnych lekow zaliczamy:
cyklofosfamid, ifosfamid, doksorubicyne, daktynomycyne,
etopozyd i winkrystyng. Dawki i schemat poszczeg6lnych
programéw wielolekowych zalezg od przyjetych lokalnie
protokoloéw postepowania i pojawiajacych si¢ w trakcie
leczenia toksycznosci. Po czterech kursach (w terminie
piatego) wdrazamy miejscowe leczenie chirurgiczne
i radioterapi¢ pooperacyjna. Zdecydowanie pierwsze
powinno by¢ stosowane leczenie chirurgiczne z pozniej-
sza radioterapia, co istotnie zwigksza odsetek wyleczen
miejscowych oraz zmniejsza liczb¢ powiklan w gojeniu
rany operacyjnej. Klasycznie, powinno obowigzywac
pooperacyjne napromienianie calej koSci, ale mozna
stosowaé radioterapi¢ wediug zasady: +5 cm od granic
margineséw operacyjnych. Niejednokrotnie pozwala to
na zmniejszenie pola napromieniania i zwigzanych z tym
powiklan przy zachowanej skutecznosci leczenia miejsco-
wego. Konieczne jest podanie dawki catkowitej 55-65 Gy
(zaleznie od lokalizacji), we frakcjach 1,8-2,0 Gy/dzien-
nie. W przypadku braku mozliwosci radykalnej resekcji
miejscowej mi¢saka nalezy zastosowac radykalng radio-
terapi¢. Radykalna radioterapia zamiast okaleczajacych
operacji jest polecana w stopniu zaawansowania M1.

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

Badanie kliniczne i badania dodatkowe

Biopsja otwarta

Rozpoznanie TNM / Badanie histopatologiczne

!

Chemioterapia indukcyjna - MO

Decyzja terapeutyczna

v
Leczenie operacyjne - RO

Leczenie

v
Radioterapia pooperacyjna

v

Chemioterapia
pooperacyjna/podtrzymujaca

v

Rehabilitacja

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

Obserwacja

Ryc. 2. Schemat prawidlowego postgpowania w migsakach
drobnokomérkowych kosci



Po leczeniu miejscowym kontynuujemy chemiote-
rapi¢ konsolidujaca do osiagnigcia maksymalnej dawki
lekéw (w praktyce, przynajmniej 6 miesigcy) lub wysta-
pienia objawdw toksycznosci 3. i 4. stopnia.

Istnieja doniesienia z nierandomizowanych badan,
ze napromienianie ptuc poprawia przezycia chorych na
migsaka Ewinga z przerzutami do pluc.

Wdrozenie koncepcji leczenia skojarzonego z che-
mioterapig neoadiuwantowa i odroczonym leczeniem
miejscowym (Ryci. 2) znacznie poprawito odlegte wyniki
leczenia migsakow drobnokomorkowych kosci u doro-
stych. Przezycia 5-letnie wzrosty z 5-10% do okoto 40%.
Obecnos¢ przerzutéow do odleglych narzadéw w chwili
rozpoczecia intensywnego leczenia skojarzonego obniza
odsetek wyleczonych do 30%. Pomimo to, rokowanie
u dorostych chorych na migsaki drobnokomdrkowe jest
gorsze niz u dzieci z powodu czestego wystepowania nie-
korzystnych czynnikéw rokowniczych, do ktorych naleza:
obecnos$¢ przerzutow do odleglych narzaddw, najdiuzszy
wymiar guza powyzej 8 cm (lub powyzej 100 cm? obje-
tosci), wiek powyzej 17 lat i podwyzszona aktywnosc¢
dehydrogenazy mleczanowej (LDH). Gorsze rokowanie
dotyczy umiejscowienia w obrebie miednicy i kregostupa
oraz postaci pozakostnych. Wyjatkowo Zle rokuja chorzy
z nawrotem choroby.

W postepowaniu u chorych na migsaki drobno-
komoérkowe istotne znaczenie maja, czgsto powazne,
powiktania zarowno wczesne (toksycznos¢ 3. i 4. stop-
nia w czasie diugotrwalej chemioterapii), jak tez p6zne
(w tym, u okoto 10% chorych wtérne nowotwory). To
ostatnie niebezpieczenstwo powoduje, ze chorzy na mig-
saki drobnokomdrkowe wymagaja corocznych obserwacji
po leczeniu, przez cale zycie.

Leczenie paliatywne

Leczenie nawrotéw migsaka koSciopochodnego powin-
no polega¢ na kojarzeniu chemioterapii i chirurgicznego
leczenia przerzutow (metastazektomia). W przypadku
przerzutow do pluc niejednokrotnie uzasadnione jest
wycinanie mnogich, policzalnych przerzutéow oraz wie-
lokrotne torakotomie. Wyniki chirurgicznego leczenia
przerzutéw do pluc sa do$¢ dobre, pod warunkiem wy-
konania ich calkowitej resekcji. Wybdr programu dru-
giej linii zalezy SciSle od lek6w zastosowanych w ramach
pierwotnego leczenia — czesto wykorzystywany jest ifos-
famid, etopozyd (w niektorych oSrodkach metotreksat
w wysokich dawkach z kwasem folinowym, szczeg6lnie
u miodych chorych).

Chemioterapia chorych na migsaki drobnokomor-
kowe z pierwotnym uogolnieniem polega na stosowaniu
identycznych programoéw, jak w leczeniu skojarzonym
wczesnych postaci tych migsakow (programy ziozone
z ifosfamidu lub cyklofosfamidu, doksorubicyny, etopo-
zydu i winkrystyny). U chorych z przerzutami do ptuc,
ktorzy uzyskujg catkowita odpowiedZ po chemioterapii,
mozna rozwazy¢ napromienianie calej objetosci ptucnej,
a w przypadku cze$ciowej odpowiedzi wskazana jest
resekcja przetrwatych zmian.

W ramach leczenia paliatywnego istotng rol¢ odgry-
wa radioterapia przerzutéw do koSci.

Inne miegsaki koS§ci

Struniaki sg bardzo rzadkimi pierwotnymi nowotworami
kosci, rozwijajacymi si¢ z reguly w obrebie kosci krzy-
zowej lub podstawy czaszki. Postepowaniem z wyboru
w przeszlosci byla radykalna resekcja chirurgiczna (co
jest rzadko mozliwe); obecnie coraz lepsze wyniki wigza
si¢ z zastosowaniem radioterapii protonowe;.

Guz olbrzymiokomoérkowy kosci leczony jest z regu-
ly chirurgicznie; w przypadkach nawrotowych/nieresek-
cyjnych dobre wyniki mozna uzyskaé przy zastosowaniu
radioterapii. Najnowsze doniesienia wskazujg na wysoka
skuteczno$¢ przeciwciala monoklonalnego anty-RANKL
— denosumabu, w leczeniu zaawansowanych guzow
olbrzymiokomérkowych kosci.

Rehabilitacja

Rehabilitacja towarzyszy leczeniu od chwili jego rozpo-

czecia:

— okres stosowania chemioterapii przedoperacyjne;j:
zapobieganie zanikom mig$niowym w wyniku oszcze-
dzania chorej konczyny (wigksza masa zdrowych tka-
nek sprzyja gojeniu rany pooperacyjnej, niezaleznie od
zakresu wykonanej operacji, co jest istotne w §wietle
stosowania chemioterapii przedoperacyjnej);

— w okresie pooperacyjnym: ¢wiczenia oddechowe i bier-
ne operowanej konczyny od pierwszej doby poopera-
cyjnej, a rozszerzenie zakresu ¢wiczefl po usunigciu
drenow ssacych;

— w okresie chemioterapii pooperacyjnej: ¢wiczenia
w domu i ocena postepow w trakcie pobytu na oddzia-
le podczas kolejnych kurséw oraz wiele miesiecy po
zakonczeniu leczenia (czasami — konieczno$¢ okreso-
wych intensywnych ¢wiczefi w warunkach stacjonar-
nych, z czego wynika niezbednos$¢ udziatu rehabili-
tanta w wielospecjalistycznym zespole diagnostyczno-
terapeutycznym).

Istotne jest wsparcie psychologiczne dla chorego.
Interesujaca opcja sa grupy wsparcia chorych, jak dziata-
jace w Polsce Stowarzyszenie Chorych na Migsaki ,,Sar-
coma” (www.sarcoma.pl).

Obserwacja po leczeniu

Prowadzenie obserwacji po zakoficzeniu skojarzonego
leczenia jest nieodigcznym obowigzkiem zespoléw pro-
wadzacych leczenie radykalne ogniska pierwotnego.
Zespoly te ponosza odpowiedzialno$¢ za prowadzenie
wieloletnich obserwacji po leczeniu i za prowadzenie pra-
widlowego leczenia niepowodzen. Poniewaz wigkszoS¢
nawrotow u chorych na migsaki koSci wystepuje w ciagu
dwoch — trzech lat po leczeniu, to w tym okresie zaleca
si¢ czestsze (co 3 miesigce) wizyty kontrolne. W czasie
tych wizyt nalezy wykona¢ badanie radiologiczne okolicy
operowanej kosci i klatki piersiowej. W kolejnych latach
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wizyty moga by¢ rzadsze, co 6-12 miesigcy. Na podkre-
Slenie zastuguje fakt, ze odmienng i najpowazniejsza
konsekwencja intensywnego leczenia skojarzonego mig-
sakow kosci jest wystepowanie wtornych nowotworow,
ktore wystepuja u 7-10% wyleczonych chorych na migsaki
drobnokomorkowe. Istotne sg rowniez inne powiktania
pozne leczenia skojarzonego, jak niewydolno$¢ migSnia
sercowego, nieplodnos¢, powikiania protezoplastyki.
Spostrzezenia te sugeruja konieczno$¢ wieloletniej ob-
serwacji chorych.

Podsumowanie

Wprowadzenie skutecznego, agresywnego leczenia
skojarzonego (chemioterapia przed- i pooperacyjna)
u mlodych, dorostych chorych na migsaki kosSci pozwo-
lito znaczaco zwigkszy¢ odsetek 5-letnich wyleczen (do
okolo 60-70%). Zwigkszyl si¢ rowniez odsetek chorych,
u ktérych mozna zachowac koficzyng. Chorzy na migsaki
koSci musza by¢ leczeni w wyspecjalizowanych osrodkach
onkologicznych.
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