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Wstep

STRESZCZENIE

Migsaki glowy i szyi (MGSz) nalezg do rzadko wystgpujacych nowotworéw ztosliwych, stanowigc okoto 2%
wszystkich nowotworéw gtowy i szyi, 30% wszystkich migsakow u dzieci oraz 4-10% migsakow u dorostych.
U dzieci najczeéciej wystepujg migsaki wywodzace sig z migsni poprzecznie prazkowanych rhabdomyosarcoma
(RMS) oraz migsak Ewinga, u oséb w wieku podeszlym najczgsciej wystepuje angiosarcoma. Do najczgstszych
migsakow koéci naleza: osteosarcoma (migsak kosciopochodny) i chondrosarcoma (chrzestniakomigsak).
Najczgsciej obserwowanym objawem MGSz jest niebolesny guz w regionie glowy i szyi, trudnos$ci w méwieniu,
chrypka, dysfagia, niedroznos¢ nosa lub ubytki w zakresie nerwéw czaszkowych. Podstawe diagnostyki obrazowej
stanowi wykonanie rezonansu magnetycznego oraz tomografii komputerowej zajetej okolicy. Leczenie chorych
na MGSz powinno by¢ prowadzone w o$rodkach referencyjnych ze wzgledu na koniecznos¢ zastosowania wie-
lospecijalistycznego podejscia, opartego na chirurgicznym usunieciu ogniska pierwotnego, czesto z zabiegiem
rekonstrukcyjnym oraz pooperacyjnym leczeniem uzupetniajgcym. Zalecenia zostaly opracowane przez Grupeg
ds. Migsakéw Regionu Glowy i Szyi przy Polskim Rejestrze Guzéw Kosci.

Stowa kluczowe: miesaki, osrodek referencyjny, leczenie skojarzone

ABSTRACT

Sarcomas of the head and neck are rare malignant tumors with incidence 2% of head and neck cancers, 30% of all
sarcomas in children and 4-10% of sarcomas in adults. The most common sarcoma in children is rhabdomyosarcoma
(RMS) and Ewing's sarcoma (ES), in contrary in elderlies there is angiosarcoma; osteosarcoma and chondrosarcoma
are the most common bone tumors in head and neck. The typical symptoms are: painless tumor in the head and neck
region, difficulty with speaking, hoarseness, dysphagia, nasal obturation, or dysfunction of cranial nerves. The key
point of diagnostics is magnetic resonance and computed tomography of the primary tumor. The treatment of patients
with sarcoma should be carried out in referral centers, where experienced multidisciplinary team procced the surgical
removal of a primary tumor with reconstructive surgery as well as perioperative systemic therapy (in selected cases).
The recommendations were developed by the Head and Neck Sarcoma Group of the Polish Registry of Bone Tumors.
Key words: sarcoma, reference center, multidisciplinary treatment

migsakéw u dzieci oraz 4-10% migsakéw u dorostych
[1-3]. Dane na temat wystgpowania MGSz pochodzace

Migsaki glowy i szyi (MGSz) naleza do rzadko wy-  zrejestréw amerykanskich (brak danych polskich) wska-
stepujacych nowotworéw ztoSliwych, stanowigc okolo  zuja, ze w Stanach Zjednoczonych rocznie rozpoznaje sie
2% wszystkich nowotwordéw glowy i szyi, 30% wszystkich  ok. 1000 nowych przypadkéw MGSz, a mediana wieku
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zachorowania wynosi 55-65 lat [4]. U dzieci najcz¢éciej
wystepuja migsaki wywodzace si¢ z mig$ni poprzecznie
prazkowanych — rhabdomyosarcoma (RMS) — oraz
migsaki Ewinga (ES). Mediana wieku chorych na RMS
to 12 lat, z czego w okolo 75% przypadkow lokalizacja
nowotworu dotyczy okolicy okotooponowej i/lub oczo-
dotowej. Mediana wieku chorych na migsaki Ewinga to
18 lat, etiologia nowotworu jest nieznana. Dodatkowo,
u miodych pacjentéw 5% rozpoznahn stanowia guzy
z grupy non-RMS. U 0s6b w wieku podeszilym najczesciej
wystepuje angiosarcoma (mediana wieku 70 lat), ktéry
lokalizuje si¢ gléwnie w obrebie skory [, 6].

Pod wzgledem histologicznym MGSz tkanek
miegkkich dziela si¢ na migsaki pleomorficzne (38%)
oraz rzadziej wystepujace podtypy, do ktérych naleza:
liposarcoma, fibrosarcoma, angiosarcoma, leiomyosar-
coma, sarcoma synoviale, migsak Kaposiego i zto§liwe
nowotwory ostonek nerwowych (MPNST, malignant
peripheral nerve sheath tumors). Sarcoma synoviale wy-
stepuje znacznie rzadziej w regionie glowy i szyi, rozwija
sie gtéwnie w lokalizacji osiowej/koficzynowej, jednak
sarcoma synoviale regionu glowy i szyi charakteryzuje
si¢ bardziej agresywnym przebiegiem [7-9].

Do najczestszych migsakéw MGSz wywodzacych sie
z koSci naleza: osteosarcoma (migsak kosciopochodny)
i chondrosarcoma (chrzestniakomiegsak). U dzieci
osteosarcoma glowy 1 szyi stanowi ok. 4,8-8% wszyst-
kich rozpoznaf i dotyczy przede wszystkim lokalizacji
szczgkowej u dzieci mlodszych oraz zuchwy u dzieci
starszych [10].

Wigkszo$§¢ MGSz rozwija si¢ de novo, stad ich etio-
logia jest nieznana. Podobnie jak w przypadku innych
miesakow, ryzyko zachorowania wzrasta w przypadku
zespoldw predyspozycji genetycznych, do ktérych naleza
zespot Li-Fraumeni, nerwiakowtdkniakowatos¢ (neuro-
fibromatoza) typu I, retinoblastoma, a takze na skutek
wczesniejszej ekspozycji na napromienianie. U chorych
zakazonych wirusem HIV (human immunodeficiency
virus) i wirusem herpes (human herpes virus 8) wzrasta ry-
zyko zachorowania na migsaka Kaposiego [11-13], ktory
z racji specyfiki postepowania i niezwykle rzadkiego
wystepowania nie jest przedmiotem niniejszej publikacji.

Obraz kliniczny i diagnostyka

Najczesciej obserwowanym objawem MGSz jest
niebolesny guz w regionie glowy i szyi (ryc. 1), niekiedy
z towarzyszacymi zmianami na skorze; czasem wystepuja
trudno$ci w méwieniu, chrypka, dysfagia, niedroznos¢
nosa lub ubytki w zakresie nerwéw czaszkowych [14-16].
U dzieci osteosarcoma jest dos¢ czegsto mylona z infekcja
okotozgbowa. W chwili rozpoznania przerzuty odlegle,
np. do kosci, ptuc czy szpiku kostnego, stwierdza si¢
u 15-20% chorych na miesaka Ewinga, w odréznieniu

Rycina 1. Obraz kliniczny miesaka pleomorficznego policzka
lewego

od osteosarcoma, w ktOrej obecnos¢ przerzutéw w mo-
mencie rozpoznania jest niezmiernie rzadka [17]. Zajgcie
nowotworowe weztow chtonnych takze jest stosunkowo
rzadkie (ok. 10% chorych), jednak istotnie wzrasta
w przypadku RMS i angiosarcoma [18].

Badanie przedmiotowe wymaga badania jamy
ustnej, weztow chtonnych szyi i gérnych drog odde-
chowych (uzupetlionego endoskopia w lokalizacjach
niedostepnych w badaniu bezpoSrednim). Konieczne
jest takze przeprowadzenie badania neurologicznego.
W wynikach analiz laboratoryjnych moze wystgpowac
podwyzszone stezenie fosfatazy zasadowej (ALP, alka-
line phosphatase) i dehydrogenazy mleczanowej (LDH,
lactate dehydrogenase).

Podstawe diagnostyki obrazowej stanowi wykona-
nie rezonansu magnetycznego oraz tomografii kom-
puterowej zajetej okolicy. Oba badania sa niezbedne
w planowaniu leczenia chirurgicznego i rekonstrukgcji.
W celu ustalenia zaawansowania onkologicznego na-
lezy uzupetié¢ diagnostyke o badania obrazowe klatki
piersiowej, jamy brzusznej i miednicy. Inne badania
obrazowe, takie jak pozytonowa tomografia emisyjna
(PET, positron emission tomography) czy scyntygrafia
ko$éca, nalezy wykona¢ w uzasadnionych przypadkach
(PET ma uzasadnienie w RMS i w mig¢sakach Ewinga).
Zalecenia Children’s Oncology Group Bone Tumor
Committee wskazuja na konieczno$¢ wykonania ba-
dania PET lub/i scyntygrafii koSci u wszystkich dzieci,
mtodziezy i mtodych dorostych chorych na migsaka
ko$ciopochodnego [19].
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Tabela 1. Klasyfikacja TNM miesakéw tkanek miekkich
zlokalizowanych w regionie gtowy i szyi. Zrédto:
AJCC Cancer Staging Manual, 8. edycja (2017),
Springer International Publishing

Cecha T

Tx Brak mozliwosci oceny ogniska pierwotnego

T1 Ognisko pierwotne <2 cm

T2 Ognisko pierwotne od > 2 do <4 cm

T3 Ognisko pierwotne > 4 cm

T4a Ognisko pierwotne nacieka oczodét, podstawe
czaszki, kosci twarzoczaszki, miesnie skrzydtowe
i w przestrzeni przygardtowej z duzymi
naczyniami

T4b Nowotwor nacieka tkanke mézgowa, tetnice
szyjng wewnetrzna, miesnie przedkregostupowe
lub osrodkowy uktad nerwowy przez szerzenie
sie okotonerwowe

Cecha N

NO Brak mozliwosci oceny lub brak zajecia weztow
chtonnych lokoregionalnych

N1 Nowotworowe zajecie weztéw chtonnych
lokoregionalnych

Cecha M

MO Przerzuty odlegte nieobecne

M1 Przerzuty odlegte obecne

W celu ustalenia rozpoznania konieczna jest biop-
sja zmiany nowotworowej z weryfikacja histologiczna,
przeprowadzona przez patologa specjalizujacego si¢
w diagnostyce migsakéw. Ze wzgledu na to, ze sposdb
pobrania materiatu do badan histopatologicznych moze
mie¢ kluczowy wplyw na dalsze leczenie chirurgiczne,
zaleca si¢, aby biopsja zostata zaplanowana przez do-
Swiadczony zespdt chirurgiczny po ocenie wezesniejszych
wynikow badaf obrazowych [20].

Stopnie zaawansowania

W przypadku MGSz stosuje si¢ zmodyfikowana
klasyfikacje TNM (T — tumor/guz, N — node/w¢zly
chtonne, M — metastases/przerzuty), rdzniacg si¢ od
klasyfikacji przeznaczonej do stosowania w rakach
ptaskonablonkowych glowy i szyi. W najnowszej, 8.
edycji klasyfikacji wedlug Amerykaniskiego Komitetu
ds. Nowotwordw (AJCC, American Joint Committee on
Cancer) klasyfikacja MGSz zlokalizowanych w tkankach
migkkich rézni si¢ takze od klasyfikacji stosowane;j
w przypadku migsakdw o lokalizacji konczynowej (gtow-
nie w odniesieniu do cechy T) — szczegdly przedstawio-
no w tabeli 1 [21]. W obowigzujacej obecnie klasyfikacji
nie podaje si¢ grup prognostycznych, nie uwzglednia si¢

Tabela 2. Klasyfikacja TNM miesakéw kosci
zlokalizowanych w regionie gtowy i szyi. Zrodto:
AJCC Cancer Staging Manual, 8. edycja (2017),
Springer International Publishing

Cecha T

X Brak mozliwosci oceny ogniska pierwotnego

T0 Bez ogniska pierwotnego

T Ognisko pierwotne <8 cm

T2 Ognisko pierwotne > 8 cm

T3 Naciekanie sasiednich kosci i przerzuty ,,skaczace”
w obrebie pierwotnej kosci

Cecha N

NO Brak mozliwosci oceny lub brak zajecia weztéow
chfonnych lokoregionalnych

N1 Nowotworowe zajecie weztéw chtonnych
lokoregionalnych

Cecha M

MO Przerzuty odlegte nieobecne

M1a Przerzuty do ptuc

M1b Przerzuty do kosci i innych narzadow

takze podtypu histologicznego — chociaz uwaza sig, ze
odgrywa on wazng role prognostyczna [18]. Powyzszej
klasyfikacji nie stosuje si¢ dla angiosarcoma, embryonal
i alveolar rhabdomyosarcoma oraz dla migsaka Kapo-
siego.

Klasyfikacja AJCC dla migsakéw koSci zlokali-
zowanych w regionie gtowy i szyi ma ograniczone
zastosowanie; w 8. edycji wlaczono je do klasyfikacji
obejmujacej takze nowotwory czaszki i koSci twarzo-
czaszki — szczegOly zawiera tabela 2, w tabeli 3 przed-
stawiono za$ klasyfikacje stadium zaawansowania [22].

Czynniki prognostyczne i wyniki
leczenia

Migsaki glowy i szyi cechuje wyzszy odsetek nawro-
téw miejscowych niz w przypadku migsakéw o innej
lokalizacji. Dane na temat wynikéw przezy¢ catkowitych
sa niejednoznaczne ze wzgledu na relatywna rzadkos¢
i heterogenno§¢ migsakéw. Zagars i wsp. [23] opu-
blikowali wyniki leczenia 102 chorych na MGSz oraz
1044 chorych na migsaki o lokalizacji koficzynowej
lub osiowej, leczonych w latach 1960-1999. Podstawa
leczenia chorych byto wycigcie ogniska pierwotnego
z uzupetniajaca radioterapia (RT). Pigcioletnie przezy-
cia wolne od wznowy miejscowej (LRFS, local relapse
free survival) byly istotnie nizsze w grupie chorych na
MGSz w poréwnaniu z migsakami w innej lokalizacji
(74% vs. 85%), podobnie jak wyniki przezy¢ catkowitych
specyficznych dla nowotworu (DSS, disease-specific su-
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Tabela 3. Klasyfikacja stadium zaawansowania miesakéw kosci zlokalizowanych w regionie gtowy i szyi. Zrédto: AJCC

Cancer Staging Manual, 8. edycja (2017), Springer International Publishing

CechaT Cecha N Cecha M Stopien ztosliwosci Stadium zaawansowania
histologicznej
T1 NO MO G1 lub GX 1A
T2 NO MO G1 lub GX IB
T3 NO MO G1 lub GX 1B
T1 NO MO G2 lub G3 A
T2 NO MO G2 lub G3 1IB
T3 NO MO G2 lub G3 I
Kazde T NO M1a Kazde G IVA
Kazde T N1 Kazde M Kazde G IVB
Kazde T Kazde N M1b Kazde G IVB

G — stopien ztosliwosci histologicznej

mival), ktére wynosily, odpowiednio, 64% i 76%. Dane
pochodzace z bazy Surveillance, Epidemiology, and End
Results (SEER) dotycza 12 000 chorych na migsaki,
ktorzy byli leczeni w latach 1973-2010, i wykazaty one
poréwnywalne wyniki leczenia chorych na mig¢saki w obu
lokalizacjach, jednak wskaznik DSS w grupie dorostych
chorych byt istotnie nizszy niz u dzieci (66% vs. 73%) [4].

Chorzy na miesaki tkanek miekkich i koSci o lokali-
zacji poza gtowa 1 szyja znaczaco czgsciej maja przerzuty
odlegte, a wielkoS¢ ogniska pierwotnego prawie zawsze
przekracza 4 cm. W przypadku lokalizacji migsakéw
w regionie glowy i szyi gléwnym czynnikiem wplywaja-
cym na przezycie chorych sa mozliwosci chirurgicznego,
radykalnego usuni¢cia nowotworu, uwzgledniajace
ryzyko istotnego okaleczenia. W grupie 146 chorych na
MGSz zlokalizowane w okolicy podstawy czaszki 5-let-
nie przezycie calkowite wynosito, odpowiednio, 77%,
43% 1 36%, w przypadku gdy wykonano resekcje RO
z marginesem > 1 mm, R0 z marginesem < 1 mm oraz
resekcje R1/2 [16]. W tej grupie margines chirurgiczny
byt jedynym i najwazniejszym niezaleznym czynnikiem
prognostycznym w MGSz.

Potwierdzono tez zalezno$¢ miedzy wyzszym ryzy-
kiem wznowy lokoregionalnej a wielkoScia ogniska pier-
wotnego (> 10 cm) [hazard wzgledny (HR, hazard ratio)
6,13, 95% przedziat ufnosci (CI, confidence interval)
1,84-20,5] oraz wyzszym stopniem zto§liwosci histolo-
gicznej (HR dla zgonu 5,52, 95% CI 1,51-20,21) [18].
U dorostych chorych niekorzystne rokowanie wiaze si¢
z nastepujacymi podtypami histologicznymi: fibrosarco-
ma, migsaki pleomorficzne (odsetek przezy¢ S-letnich
jest na poziomie 60-70%) oraz MPNST, osteosarco-
ma i angiosarcoma (5-letnie przezycie wynosi 50%).
U dzieci chorych na RMS czynnikami zlego rokowania
sa: niekorzystna histopatologia (podtyp alweolarny),
grupa II i III wg IRS (Intergroup Rhabdomyosarcoma
Study), niekorzystna lokalizacja (m.in. lokalizacja oczo-

dotowa z naciekiem koSci, okotooponowa, koniczynowa,
guzy pecherza moczowego czy prostaty), wielkosé
guza powyzej 5 cm, wiek powyzej 10 lat, przerzuty
do weztéw chlonnych oraz przerzuty odlegte. Mimo
ze RMS u dzieci jest agresywnym migsakiem, dzigki
leczeniu skojarzonemu odsetek 5-letnich przezy¢ jest
na poziomie 75% [24].

Ogodlne zasady postepowania

Leczenie chorych na MGSz powinno by¢ prowadzone
w oSrodkach referencyjnych ze wzgledu na konieczno§¢é
zastosowania wielospecjalistycznego podejscia, opartego
na chirurgicznym usunigciu ogniska pierwotnego, czgsto
z zabiegiem rekonstrukcyjnym oraz pooperacyjnym le-
czeniem uzupehiajagcym. W sktad zespotu specjalistow
zajmujacych si¢ chorymi na MGSz powinni wchodzic:
chirurg szczgkowo-twarzowy, laryngolog, neurochirurg,
onkolog kliniczny, radioterapeuta, chirurg plastyczny,
onkologiczny i chirurg dziecigcy. W procesie leczenia
wazna role odgrywaja takze fizjoterapeuci, terapeuta
mowy i polykania, dietetyk, rehabilitant i psycholog.

Podstawa leczenia radykalnego chorych dorostych
na MGSz jest radykalny zabieg operacyjny z margine-
sem zdrowych tkanek > 5 mm w tkankach migkkich
i przynajmniej 2 cm w kosci. W wigkszosci przypadkow
zachowanie powyzszych margineséw jest trudne ze
wzgledu na anatomiczng ztozono$¢ struktur twarzoczasz-
ki i trudnoS$ci w precyzyjnej interpretacji histologicznej
materialu operacyjnego [25]. Niemniej, dazenie do re-
sekcji radykalnej (R0) stanowi najwazniejszy cel chirurga
przy resekcji MGSz. W przypadku rozleglych ubytkéw
tkankowych po resekcji MGSz konieczne sa jednocze-
sne zabiegi odtworcze z opcja wykorzystania unaczy-
nionych ptatéw ztozonych pochodzacych z odlegtych
czedcei ciata, z mikrochirurgicznym zespoleniem naczyf,
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tréjwymiarowym modelowaniem rekonstrukcji kosci
oraz zastosowaniem innych technik wspomagajacych
rekonstrukcje, ktére umozliwiaja poprawe radykalnych
zabiegdw i uzyskanie lepszego efektu estetycznego oraz
czynnosciowego. Dodatkowym ograniczeniem rozleglo-
Sci resekcji jest potrzeba zachowania waznych czynnosci
zaleznych od narzadéw glowy i szyi, czyli oddychania,
Zucia, potykania, mowy, widzenia. Znieksztalcenia
twarzy i glowy po zabiegach maja bardzo duzy wplyw
na jako$¢ zycia. Ze wzgledu na rzadkie wystgpowanie
przerzutdéw regionalnych elektywne usuni¢cie niepo-
wiekszonych weztéw chtonnych szyi nie jest wskazane.

W przypadku powigkszenia weztéw chtonnych szyi
powyzej 1 cm zaleca si¢ zabieg selektywny, ograniczo-
ny wytacznie do grupy anatomicznej weztéw, w ktorej
stwierdzono zmiany nowotworowe.

W przypadku migsakow tkanek migkkich szerokie
wskazania jako leczenie uzupetniajace chirurgi¢ ma
radioterapia (RT). Nalezy ja zastosowaé zawsze, gdy
bezpieczny margines nie jest dokladnie zdefiniowany
lub gdy wynosi < 5 mm w zakresie tkanek migkkich.
Radioterapig stosuje si¢ takze w przypadku chrzestnia-
komigsakéw z resekcja R1 lub R2. Dawka catkowita
napromieniania uzupetniajacego powinna wynosi¢ 66—
—70 Gy wwarunkach frakcjonowania konwencjonalnego.
Ze wzgledu na czeste sasiedztwo narzadéw krytycznych,
szczeg6lnie w guzach okolicy podstawy czaszki, preferuje
sie RT protonowe. Zastosowanie RT ma watpliwy wptyw
na przezycia catkowite [4], jednak znacznie poprawia
wyleczalnos$¢ miejscowa, zwlaszcza w przypadku resekcji
R1 [26-28]. Radioterapia moze by¢ takze stosowana
jako leczenie wylaczne w niektorych nieoperacyjnych
przypadkach migsakéw tkanek migkkich (przy braku
cech naciekania skoéry, tkanki podskérnej i narzadéw
krytycznych). Szersze zastosowanie radioterapii dotyczy
migsakow drobnokomérkowych (RMS w postaci em-
brionalnej, migsaki z grupy Ewinga). Napromienianie
jest rowniez postgpowaniem z wyboru w przypadku za-
awansowanych, nieoperacyjnych chrzestniakomigsakow
zlokalizowanych powyzej linii Ohngrena, tu réwniez
preferuje si¢ RT protonowe. W powyzszych sytuacjach
nalezy dazy¢ do podania dawki catkowitej 70 Gy w wa-
runkach frakcjonowania konwencjonalnego (2 Gy 5x
tygodniowo), co czgsto jest trudne z racji bezposredniego
sasiedztwa narzadéw krytycznych. Radioterapia nie
znajduje rutynowego zastosowania w przypadku mi¢saka
koSciopochodnego.

Rola chemioterapii (CHT) nie jest jednoznaczna
ze wzgledu na brak danych pochodzacych z rando-
mizowanych badan klinicznych w tej grupie chorych.
W przypadku migsakéw tkanek migkkich o lokalizacji
konczynowej wyniki metaanalizy uzasadniaja zasto-
sowanie CHT uzupelniajacej w migsakach o wyzszym
stopniu zto§liwosci histologicznej, rowniez w kontekscie
wyleczalnoSci miejscowej. Schemat CHT powinien

by¢ dostosowany do podtypu migsaka. Z tego powodu
w wybranych sytuacjach klinicznych w MGSz tkanek
migkkich o duzym ryzyku uzasadnione jest zastosowanie
CHT uzupetniajacej (réwniez neoadiuwantowej) w celu
zmniejszenia ryzyka miejscowego nawrotu choroby
lub indukcji odpowiedzi przed planowanym zabiegiem
operacyjnym. Jesli CHT stosuje si¢ w sekwencji neoadiu-
wantowej, krytycznie wazna jest wczesna (w terminie
2. drugiego kursu) ocena odpowiedzi terapeutycznej.
Przy braku odpowiedzi chorzy powinni by¢ niezwlocznie
operowani. Szersze, rutynowe wskazania do CHT jako
sktadowej leczenia skojarzonego wystepuja w migsakach
drobnokomérkowych (posta¢ embrionalna RMS, mie-
saki z grupy Ewinga), zgodnie z zaleceniami dla loka-
lizacji w innych regionach. Chemioterapie indukcyjna,
jak réwniez chirurgi¢ uzupelniajaca mozna rozwazaé
w przypadku miesaka koSciopochodnego. Leczenie cho-
rych w stadium rozsiewu jest tozsame z rekomendacjami
dla miesakow zlokalizowanych poza regionem glowy.
U dzieci leczenie MGSz nie odbiega od zasad lecze-
nia dla migsakéw w innych lokalizacjach. Ze wzgledu na
odlegte powiktania RT u dzieci ponizej 1. rz. stosuje si¢
tylko w wyjatkowych przypadkach i jest mozliwe do za-
stosowania w uzasadnionych sytuacjach u dzieci pomie-
dzy 1. a 3.rz. W tej grupie wiekowej metode referencyjna
stanowi stosowanie CHT przedoperacyjnej i kolejno
leczenie chirurgiczne z nastepowa chemioterapia z lub
bez RT. U czgsci pacjentéw (gléwnie chorych na migsaka
Ewinga) zastosowanie ma rowniez CHT wysokodawko-
wa z nastegpowym autologicznym przeszczepem szpiku
kostnego. Chemioterapia przedoperacyjna zazwyczaj
prowadzi do zmniejszenia wielkoSci guza, zwieksza
mozliwoSci wykonania radykalnej operacji i zmniejsza ry-
zyko zabiegu okaleczajacego. Btedem jest wykonywanie
u dzieci zabiegdéw okaleczajacych na poczatku leczenia.

Osteosarcoma (migsak kosciopochodny)

Osteosarcoma w zakresie narzadéw glowy i szyi
najcze¢sciej lokalizuje si¢ w zuchwie, rzadziej w szczece.
Klinicznie obserwuje si¢ guz, czgsto z towarzyszacym
obrzekiem policzka, okresowo chory zgtasza bdl, moga
tez wystepowac problemy z uzgbieniem. Osteosarcoma
glowy i szyi daje przerzuty odlegle rzadziej niz osteosar-
coma w lokalizacji konczynowej [29-31]. Po potwier-
dzeniu rozpoznania histopatologicznego w pierwszej
kolejnosci zaleca si¢ wyciecie en bloc z mozliwie jak
najwickszym marginesem chirurgicznym i jednoczesna
rekonstrukcja zZuchwy unaczynionym platem, najczes-
ciej z kosci strzatkowej. W przypadku pooperacyjnego
potwierdzenia resekcji R1 nalezy przede wszystkim
rozwazy¢ mozliwo$¢ reoperacji w celu radykalizacji
zabiegu. Je§li reoperacja jest niemozliwa lub po jej
wykonaniu margines chirurgiczny jest nadal dodatni,
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wystepuja wskazania do RT pooperacyjnej. Opierajac si¢
na wynikach leczenia osteosarcoma o lokalizacji osiowej
lub koficzynowej potwierdzajacych wrazliwo$¢ na CHT,
do RT mozna dotaczy¢ cisplatyn¢ jako radiouczulacz.
W przypadku prawidlowego marginesu zaleca si¢ wylacz-
nie CHT adiuwantowej opartej na antracyklinach i cis-
platynie, zgodnie z zaleceniami ogdlnymi (np. ESMO,
European Society for Medical Oncology) i wynikami
analiz retrospektywnych. Opcja terapeutyczna, podob-
nie jak w przypadku istniejacego standardu dla innych
lokalizacji, jest neoadiuwantowa CHT 2- lub 3-lekowa
(oparta na doksorubicynie z cisplatyna) z wczesng (po
2 cyklach) oceng odpowiedzi, ktéra pozwala nie prze-
oczy¢ resekcyjnosci zmiany. W przypadku osteosarcoma
o niskim stopniu zto§liwoSci zastosowanie leczenia ad-
iuwantowego ma ograniczone uzasadnienie.

U dzieci po biopsji nalezy wlaczy¢ chemioterapig
neoadiuwantowg opartg na antracyklinach (A; 75 mg/m?
na kurs), cisplatynie (P; 120 mg/m? na kurs) i metotrek-
sacie (MTX; 12 g/m? na kurs). Kursy AP (podawane co
21 dni) przeplata si¢ cotygodniowym podaniem MTX
w sekwencji 2-tygodniowej. Po 10 tygodniach leczenia
wykonuje si¢ zabieg operacyjny, po ktdrym stosuje si¢
CHT adiuwantowa oparta na tych samych cytostatykach.
Nalezy pamig¢tad, ze radioterapia nie jest standardowo
wykorzystywana w leczeniu osteosarcoma u dzieci. Znaj-
duje zastosowanie (obecnie gltéwnie protonoterapia)
tylko w przypadku zabiegu nieradykalnego lub braku
mozliwosci jego wykonania [32].

Migsak Ewinga

U dzieci leczenie mi¢saka Ewinga ma charakter
skojarzony — po biopsji pierwszym etapem leczenia
jest podanie wielolekowej CHT neoadiuwantowej, za-
wierajacej w swoim sktadzie winkrystyne, adriamycyne,
ifosfamid oraz etopozyd. Kolejno wykonuje si¢ zabieg
operacyjny, po ktérym kontynuuje si¢ CHT adiuwan-
towa z lub bez RT. U niektérych pacjentéw dodatkowo
stosuje si¢ CHT wysokodawkowa z nastgpowym auto-
logicznym przeszczepem szpiku. Rodzaj dalszej CHT,
jak réwniez jej dlugos$¢ uzaleznia si¢ od wyniku badania
histopatologicznego usunigtego ogniska pierwotnego
(% martwicy komorek guza, radykalno$c). W ramach
leczenia chirurgicznego dazy si¢ do wykonania operacji
radykalnej wedtug oceny onkologicznej potwierdzonej
badaniem histopatologicznym, gdyz w duzej mierze to
wlasnie decyduje o ostatecznym wyniku terapii. Dobra
odpowiedzZ histopatologiczna oznacza stwierdzenie
w badaniu histologicznym w guzie pierwotnym po CHT
indukeyjnej > 90% komorek martwych. Zta odpowiedz
histopatologiczna definiuje si¢ jako obecnos$¢ < 90%
martwicy w guzie po CHT przedoperacyjnej. Obecnie
uwaza si¢, ze chirurgiczne usunigcie ogniska pierwotne-

go jako leczenie uzupetiajagce CHT i RT wydtuza czas
przezy¢ chorych leczonych w ten sposéb. W przypadku
braku mozliwoSci leczenia operacyjnego po wstepnej
CHT stosuje si¢ RT oraz kontynuuje pozostate proce-
dury terapeutyczne [33].

Chondrosarcoma (chrzestniakomigsak)

Chondrosarcoma wystgpuje rzadziej niz osteosarco-
ma, lokalizuje si¢ gtéwnie w koSciach poza szczeka i zu-
chwa, jest najczesciej wystepujacym migsakiem w krtani
[33, 34]. Mezczyzni choruja na chondrosarcoma glowy
i szyi 3-krotnie czgsciej niz kobiety [35]. Pod wzgledem
histologicznym 81% chondrosarcoma to podtyp kon-
wencjonalny, 10% stanowi podtyp myksoidny, a 9%
— mezenchymalny [36]. Podstawg leczenia chorych na
chondrosarcoma jest radykalna resekcja guza. Zakres
resekcji zalezy od lokalizacji i ztosliwosci histologicz-
nej. W przypadku chondrosarcoma o niskiej ztosliwosci
zabieg moze polegaé na usunig¢ciu guza i przylegajacych
do niego czesci kosci [20]. W guzach niezréznicowanych
szczegblnie wazne jest zapewnienie szerokiego margi-
nesu kostnego. Ze wzgledu na niekorzystne rokowanie
w mezenchymalnym podtypie chondrosarcoma leczenie
operacyjne powinno by¢ uzupelione neoadiuwantowa
lub adiuwantowa CHT wielolekowa. Poza mozliwoscia
radykalnego usunigcia chondrosarcoma kwalifikuje si¢
do leczenia RT — zwlaszcza protonoterapig [jest to te-
rapia rekomendowana przez AOTMiT (Agencje Oceny
Technologii Medycznych i Taryfikacji) i finansowana
w naszym kraju].

Angiosarcoma

Angiosarcoma jest agresywnym nowotworem wywo-
dzacym si¢ z komoérek tworzacych naczynia krwionos$ne
lub limfatyczne. Najczestsza lokalizacja tego migsaka
u dorostych chorych jest region gltowy i szyi. Angiosarco-
ma stanowi ok. 15% wszystkich migsakow glowy i szyi
oraz 1% wszystkich migsakow tkanek migkkich [37, 38].
Wystepuje gtéwnie u chorych starszych (mediana wieku
65-701at), zdominacja u plci meskiej, przy czym u 5-20%
chorych wczesniej zastosowano RT w tej lokalizacji.

Angiosarcoma u dzieci stwierdza si¢ niezmiernie
rzadko — rokowanie jest niepomySine [39—42]. W obra-
zie klinicznym obserwuje si¢ niebieskofioletowa zmiang,
owrzodziata, krwawiaca, ktéra moze by¢ wieloognisko-
wa, zlokalizowana gléwnie na skérze gtowy lub twarzy,
Wywiad chorobowy trwa do kilku miesigcy. Nowotwo-
rowe zaj¢cie weztéw chlonnych ma miejsce w ok. 10%
przypadkéw [43].

Podobnie jak w przypadku innych MGSz, podstawa
leczenia chorych na angiosarcoma jest leczenie opera-
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cyjne. Ze wzgledu na ryzyko infiltracji komoérek nowo-
tworowych u prawie wszystkich pacjentéw zaleca sic RT
przed- lub pooperacyjna. Chemioterapie uzupetniajaca
stosuje sie u wybranych chorych, biorac pod uwage czyn-
niki ryzyka, stan ogdlny i choroby wspotistniejace. Przed-
operacyjna CHT z taksanami mozna zastosowac w celu
uzyskania zmniejszenia masy nowotworu i zwickszenia
szansy na radykalny zabieg operacyjny. Pigcioletnie
przezycia catkowite wynosza ok. 40% i sa istotnie nizsze
w stosunku do innych podtypéw migsakéw ze wzgledu
na znacznie czg¢stsze wystepowanie przerzutow odlegtych
[44-46]. Najwazniejszymi niekorzystnymi czynnikami
prognostycznymi w angiosarcoma sa: wielkoS¢ zmiany
> 5 cm, brak mozliwoSci resekeji RO, podtyp epitelioidny
oraz wiek powyzej 70. rz. [47, 48].

U dzieci podstawa leczenia angiosarcoma jest ra-
dykalny zabieg operacyjny z lub bez nastgpowej RT.
W przypadku guzéw nieoperacyjnych zastosowanie ma
CHT wielolekowa, w ktorej sktad wchodzg antracykliny,
leki alkilujace, alkaloidy Vinca i niekiedy taksany.

Rhabdomyosarcoma

Rhabdomyosarcoma (RMS) wystepuje giéwnie
u dzieci; 35-40% migsakow lokalizuje si¢ w regionie
gltowy i szyi: 25% w okolicy oczodotéw, 50% w okolicy
zatok, nosogardta i uszu. Najczestsze podtypy RMS to
RMS embryonale (czgsty w oczodotach) oraz alveolare.
Objawy kliniczne RMS obejmuja: guz, wyciek z nosa,
bdle gtowy, nudnosci, wymioty, zaburzenia stuchu,
wzroku, mowy, potykania i oddychania, a takze inne
objawy bedace skutkiem zajecia nerwdOw czaszko-
wych. Rokowanie zalezy od czynnikéw ryzyka, w tym
m.in. od stadium zaawansowania i wieku chorego.
Podstawa leczenia RMS jest leczenie skojarzone
opierajace sie na chirurgii, RT i wielolekowej CHT
przed- i pooperacyjnej, w ktérej sktad wchodzg leki
podobne jak w przypadku angiosarcoma (antracykliny,
leki alkilujace, alkaloidy Vinca i niekiedy taksany).
U pacjentow z obecnoSciag komoérek nowotworowych
w plynie mézgowo-rdzeniowym niekiedy rownolegle
stosuje si¢ leczenie dokanalowe. Zaréwno dlugosé,
jak i rodzaj leczenia chemicznego sa zalezne od
obecnosci wymienionych powyzej czynnikéw ryzyka.
Zastosowanie RT uzaleznione jest réwniez od wieku
chorego. Pigcioletnie przezycia u chorych na RMS sa
na poziomie 50-75%, przy czym rokowanie zalezy od
stadium zaawansowania i wieku pacjenta [24].
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