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Zalecenia postępowania  
diagnostyczno-terapeutycznego 
w mięsakach głowy i szyi
Recommendations in management of head and neck sarcomas

STRESZCZENIE
Mięsaki głowy i szyi (MGSz) należą do rzadko występujących nowotworów złośliwych, stanowiąc około 2% 

wszystkich nowotworów głowy i szyi, 30% wszystkich mięsaków u dzieci oraz 4–10% mięsaków u dorosłych.  

U dzieci najczęściej występują mięsaki wywodzące się z mięśni poprzecznie prążkowanych rhabdomyosarcoma 

(RMS) oraz mięsak Ewinga, u osób w wieku podeszłym najczęściej występuje angiosarcoma. Do najczęstszych 

mięsaków kości należą: osteosarcoma (mięsak kościopochodny) i chondrosarcoma (chrzęstniakomięsak). 

Najczęściej obserwowanym objawem MGSz jest niebolesny guz w regionie głowy i szyi, trudności w mówieniu, 

chrypka, dysfagia, niedrożność nosa lub ubytki w zakresie nerwów czaszkowych. Podstawę diagnostyki obrazowej 

stanowi wykonanie rezonansu magnetycznego oraz tomografii komputerowej zajętej okolicy. Leczenie chorych 

na MGSz powinno być prowadzone w ośrodkach referencyjnych ze względu na konieczność zastosowania wie-

lospecjalistycznego podejścia, opartego na chirurgicznym usunięciu ogniska pierwotnego, często z zabiegiem 

rekonstrukcyjnym oraz pooperacyjnym leczeniem uzupełniającym. Zalecenia zostały opracowane przez Grupę 

ds. Mięsaków Regionu Głowy i Szyi przy Polskim Rejestrze Guzów Kości.

Słowa kluczowe: mięsaki, ośrodek 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.
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Wstęp

Mięsaki głowy i szyi (MGSz) należą do rzadko wy-
stępujących nowotworów złośliwych, stanowiąc około 
2% wszystkich nowotworów głowy i szyi, 30% wszystkich 

mięsaków u dzieci oraz 4–10% mięsaków u dorosłych 
[1–3]. Dane na temat występowania MGSz pochodzące 
z rejestrów amerykańskich (brak danych polskich) wska-
zują, że w Stanach Zjednoczonych rocznie rozpoznaje się 
ok. 1000 nowych przypadków MGSz, a mediana wieku 
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zachorowania wynosi 55–65 lat [4]. U dzieci najczęściej 
występują mięsaki wywodzące się z mięśni poprzecznie 
prążkowanych — rhabdomyosarcoma (RMS) — oraz 
mięsaki Ewinga (ES). Mediana wieku chorych na RMS 
to 12 lat, z czego w około 75% przypadków lokalizacja 
nowotworu dotyczy okolicy okołooponowej i/lub oczo-
dołowej. Mediana wieku chorych na mięsaki Ewinga to 
18 lat, etiologia nowotworu jest nieznana. Dodatkowo, 
u  młodych pacjentów 5% rozpoznań stanowią guzy 
z grupy non-RMS. U osób w wieku podeszłym najczęściej 
występuje angiosarcoma (mediana wieku 70 lat), który 
lokalizuje się głównie w obrębie skóry [5, 6].

Pod względem histologicznym MGSz tkanek 
miękkich dzielą się na mięsaki pleomorficzne (38%) 
oraz rzadziej występujące podtypy, do których należą: 
liposarcoma, fibrosarcoma, angiosarcoma, leiomyosar-
coma, sarcoma synoviale, mięsak Kaposiego i złośliwe 
nowotwory osłonek nerwowych (MPNST, malignant 
peripheral nerve sheath tumors). Sarcoma synoviale wy-
stępuje znacznie rzadziej w regionie głowy i szyi, rozwija 
się głównie w lokalizacji osiowej/kończynowej, jednak 
sarcoma synoviale regionu głowy i szyi charakteryzuje 
się bardziej agresywnym przebiegiem [7–9]. 

Do najczęstszych mięsaków MGSz wywodzących się 
z kości należą: osteosarcoma (mięsak kościopochodny) 
i  chondrosarcoma (chrzęstniakomięsak). U  dzieci 
osteosarcoma głowy i  szyi stanowi ok. 4,8–8% wszyst-
kich rozpoznań i dotyczy przede wszystkim lokalizacji 
szczękowej u  dzieci młodszych oraz żuchwy u  dzieci 
starszych [10].

Większość MGSz rozwija się de novo, stąd ich etio-
logia jest nieznana. Podobnie jak w przypadku innych 
mięsaków, ryzyko zachorowania wzrasta w przypadku 
zespołów predyspozycji genetycznych, do których należą 
zespół Li-Fraumeni, nerwiakowłókniakowatość (neuro-
fibromatoza) typu I, retinoblastoma, a także na skutek 
wcześniejszej ekspozycji na napromienianie. U chorych 
zakażonych wirusem HIV (human immunodeficiency 
virus) i wirusem herpes (human herpes virus 8) wzrasta ry-
zyko zachorowania na mięsaka Kaposiego [11–13], który 
z  racji specyfiki postępowania i  niezwykle rzadkiego 
występowania nie jest przedmiotem niniejszej publikacji.

Obraz kliniczny i diagnostyka 

Najczęściej obserwowanym objawem MGSz jest 
niebolesny guz w regionie głowy i szyi (ryc. 1), niekiedy 
z towarzyszącymi zmianami na skórze; czasem występują 
trudności w mówieniu, chrypka, dysfagia, niedrożność 
nosa lub ubytki w zakresie nerwów czaszkowych [14–16]. 
U dzieci osteosarcoma jest dość często mylona z infekcją 
okołozębową. W chwili rozpoznania przerzuty odległe, 
np. do kości, płuc czy szpiku kostnego, stwierdza się 
u 15–20% chorych na mięsaka Ewinga, w odróżnieniu 

od osteosarcoma, w której obecność przerzutów w mo-
mencie rozpoznania jest niezmiernie rzadka [17]. Zajęcie 
nowotworowe węzłów chłonnych także jest stosunkowo 
rzadkie (ok. 10% chorych), jednak istotnie wzrasta 
w przypadku RMS i angiosarcoma [18].

Badanie przedmiotowe wymaga badania jamy 
ustnej, węzłów chłonnych szyi i  górnych dróg odde-
chowych (uzupełnionego endoskopią w  lokalizacjach 
niedostępnych w  badaniu bezpośrednim). Konieczne 
jest także przeprowadzenie badania neurologicznego. 
W wynikach analiz laboratoryjnych może występować 
podwyższone stężenie fosfatazy zasadowej (ALP, alka-
line phosphatase) i dehydrogenazy mleczanowej (LDH, 
lactate dehydrogenase).

Podstawę diagnostyki obrazowej stanowi wykona-
nie rezonansu magnetycznego oraz tomografii kom-
puterowej zajętej okolicy. Oba badania są niezbędne 
w planowaniu leczenia chirurgicznego i rekonstrukcji. 
W  celu ustalenia zaawansowania onkologicznego na-
leży uzupełnić diagnostykę o badania obrazowe klatki 
piersiowej, jamy brzusznej i  miednicy. Inne badania 
obrazowe, takie jak pozytonowa tomografia emisyjna 
(PET, positron emission tomography) czy scyntygrafia 
kośćca, należy wykonać w uzasadnionych przypadkach 
(PET ma uzasadnienie w RMS i w mięsakach Ewinga). 
Zalecenia Children’s Oncology Group Bone Tumor 
Committee wskazują na konieczność wykonania ba-
dania PET lub/i scyntygrafii kości u wszystkich dzieci,  
młodzieży i  młodych dorosłych chorych na mięsaka 
kościopochodnego [19].

Rycina 1. Obraz kliniczny mięsaka pleomorficznego policzka 
lewego
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Tabela 1. Klasyfikacja TNM mięsaków tkanek miękkich 
zlokalizowanych w regionie głowy i szyi. Źródło:  
AJCC Cancer Staging Manual, 8. edycja (2017),  
Springer International Publishing

Cecha T 

Tx Brak możliwości oceny ogniska pierwotnego

T1 Ognisko pierwotne ≤ 2 cm

T2 Ognisko pierwotne od > 2 do ≤ 4 cm

T3 Ognisko pierwotne > 4 cm

T4a

T4b

Ognisko pierwotne nacieka oczodół, podstawę 
czaszki, kości twarzoczaszki, mięśnie skrzydłowe 
i w przestrzeni przygardłowej z dużymi 
naczyniami
Nowotwór nacieka tkankę mózgową, tętnicę 
szyjną wewnętrzną, mięśnie przedkręgosłupowe 
lub ośrodkowy układ nerwowy przez szerzenie 
się okołonerwowe

Cecha N 

N0 Brak możliwości oceny lub brak zajęcia węzłów 
chłonnych lokoregionalnych

N1 Nowotworowe zajęcie węzłów chłonnych 
lokoregionalnych

Cecha M

M0 Przerzuty odległe nieobecne

M1 Przerzuty odległe obecne

Tabela 2. Klasyfikacja TNM mięsaków kości 
zlokalizowanych w regionie głowy i szyi. Źródło:  
AJCC Cancer Staging Manual, 8. edycja (2017),  
Springer International Publishing 

Cecha T 

TX Brak możliwości oceny ogniska pierwotnego

T0 Bez ogniska pierwotnego

T1 Ognisko pierwotne ≤ 8 cm

T2 Ognisko pierwotne > 8 cm

T3 Naciekanie sąsiednich kości i przerzuty „skaczące” 
w obrębie pierwotnej kości

Cecha N 

N0 Brak możliwości oceny lub brak zajęcia węzłów 
chłonnych lokoregionalnych 

N1 Nowotworowe zajęcie węzłów chłonnych 
lokoregionalnych

Cecha M

M0 Przerzuty odległe nieobecne

M1a 
M1b

Przerzuty do płuc
Przerzuty do kości i innych narządów

W celu ustalenia rozpoznania konieczna jest biop-
sja zmiany nowotworowej z weryfikacją histologiczną, 
przeprowadzoną przez patologa specjalizującego się 
w diagnostyce mięsaków. Ze względu na to, że sposób 
pobrania materiału do badań histopatologicznych może 
mieć kluczowy wpływ na dalsze leczenie chirurgiczne, 
zaleca się, aby biopsja została zaplanowana przez do-
świadczony zespół chirurgiczny po ocenie wcześniejszych 
wyników badań obrazowych [20]. 

Stopnie zaawansowania 

W  przypadku MGSz stosuje się zmodyfikowaną 
klasyfikację TNM (T — tumor/guz, N — node/węzły 
chłonne, M — metastases/przerzuty), różniącą się od 
klasyfikacji przeznaczonej do stosowania w  rakach 
płaskonabłonkowych głowy i  szyi. W  najnowszej, 8. 
edycji klasyfikacji według Amerykańskiego Komitetu 
ds. Nowotworów (AJCC, American Joint Committee on 
Cancer) klasyfikacja MGSz zlokalizowanych w tkankach 
miękkich różni się także od klasyfikacji stosowanej 
w przypadku mięsaków o lokalizacji kończynowej (głów-
nie w odniesieniu do cechy T) — szczegóły przedstawio-
no w tabeli 1 [21]. W obowiązującej obecnie klasyfikacji 
nie podaje się grup prognostycznych, nie uwzględnia się 

także podtypu histologicznego — chociaż uważa się, że 
odgrywa on ważną rolę prognostyczną [18]. Powyższej 
klasyfikacji nie stosuje się dla angiosarcoma, embryonal 
i alveolar rhabdomyosarcoma oraz dla mięsaka Kapo-
siego.

Klasyfikacja AJCC dla mięsaków kości zlokali-
zowanych w  regionie głowy i  szyi ma ograniczone 
zastosowanie; w  8. edycji włączono je do klasyfikacji 
obejmującej także nowotwory czaszki i  kości twarzo-
czaszki — szczegóły zawiera tabela 2, w tabeli 3 przed-
stawiono zaś klasyfikację stadium zaawansowania [22]. 

Czynniki prognostyczne i wyniki 
leczenia

Mięsaki głowy i szyi cechuje wyższy odsetek nawro-
tów miejscowych niż w  przypadku mięsaków o  innej 
lokalizacji. Dane na temat wyników przeżyć całkowitych 
są niejednoznaczne ze względu na relatywną rzadkość 
i  heterogenność mięsaków. Zagars i  wsp. [23] opu-
blikowali wyniki leczenia 102 chorych na MGSz oraz 
1044 chorych na mięsaki o  lokalizacji kończynowej 
lub osiowej, leczonych w  latach 1960–1999. Podstawą 
leczenia chorych było wycięcie ogniska pierwotnego 
z uzupełniającą radioterapią (RT). Pięcioletnie przeży-
cia wolne od wznowy miejscowej (LRFS, local relapse 
free survival) były istotnie niższe w grupie chorych na 
MGSz w porównaniu z mięsakami w  innej lokalizacji 
(74% vs. 85%), podobnie jak wyniki przeżyć całkowitych 
specyficznych dla nowotworu (DSS, disease-specific su-
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Tabela 3. Klasyfikacja stadium zaawansowania mięsaków kości zlokalizowanych w regionie głowy i szyi. Źródło: AJCC 
Cancer Staging Manual, 8. edycja (2017), Springer International Publishing 

Cecha T Cecha N Cecha M Stopień złośliwości 
histologicznej  

Stadium zaawansowania

T1 N0 M0 G1 lub GX IA

T2 N0 M0 G1 lub GX IB

T3 N0 M0 G1 lub GX IB

T1 N0 M0 G2 lub G3 IIA

T2 N0 M0 G2 lub G3 IIB

T3 N0 M0 G2 lub G3 III

Każde T N0 M1a Każde G IVA

Każde T N1 Każde M Każde G IVB

Każde T Każde N M1b Każde G IVB

G — stopień złośliwości histologicznej

rvival), które wynosiły, odpowiednio, 64% i 76%. Dane 
pochodzące z bazy Surveillance, Epidemiology, and End 
Results (SEER) dotyczą 12  000 chorych na mięsaki, 
którzy byli leczeni w latach 1973–2010, i wykazały one 
porównywalne wyniki leczenia chorych na mięsaki w obu 
lokalizacjach, jednak wskaźnik DSS w grupie dorosłych 
chorych był istotnie niższy niż u dzieci (66% vs. 73%) [4]. 

Chorzy na mięsaki tkanek miękkich i kości o lokali-
zacji poza głową i szyją znacząco częściej mają przerzuty 
odległe, a wielkość ogniska pierwotnego prawie zawsze 
przekracza 4 cm. W  przypadku lokalizacji mięsaków 
w regionie głowy i szyi głównym czynnikiem wpływają-
cym na przeżycie chorych są możliwości chirurgicznego, 
radykalnego usunięcia nowotworu, uwzględniające 
ryzyko istotnego okaleczenia. W grupie 146 chorych na 
MGSz zlokalizowane w okolicy podstawy czaszki 5-let-
nie przeżycie całkowite wynosiło, odpowiednio, 77%, 
43% i  36%, w  przypadku gdy wykonano resekcję R0 
z marginesem > 1 mm, R0 z marginesem < 1 mm oraz 
resekcję R1/2 [16]. W tej grupie margines chirurgiczny 
był jedynym i najważniejszym niezależnym czynnikiem 
prognostycznym w MGSz.

Potwierdzono też zależność między wyższym ryzy-
kiem wznowy lokoregionalnej a wielkością ogniska pier-
wotnego (> 10 cm) [hazard względny (HR, hazard ratio) 
6,13, 95% przedział ufności (CI, confidence interval) 
1,84–20,5] oraz wyższym stopniem złośliwości histolo-
gicznej (HR dla zgonu 5,52, 95% CI 1,51–20,21) [18].  
U dorosłych chorych niekorzystne rokowanie wiąże się 
z następującymi podtypami histologicznymi: fibrosarco-
ma, mięsaki pleomorficzne (odsetek przeżyć 5-letnich 
jest na poziomie 60–70%) oraz MPNST, osteosarco-
ma i  angiosarcoma (5-letnie przeżycie wynosi 50%). 
U dzieci chorych na RMS czynnikami złego rokowania 
są: niekorzystna histopatologia (podtyp alweolarny), 
grupa II i III wg IRS (Intergroup Rhabdomyosarcoma 
Study), niekorzystna lokalizacja (m.in. lokalizacja oczo-

dołowa z naciekiem kości, okołooponowa, kończynowa, 
guzy pęcherza moczowego czy prostaty), wielkość 
guza powyżej 5  cm, wiek powyżej 10  lat, przerzuty 
do węzłów chłonnych oraz przerzuty odległe. Mimo 
że RMS u  dzieci jest agresywnym mięsakiem, dzięki 
leczeniu skojarzonemu odsetek 5-letnich przeżyć jest 
na poziomie 75% [24].

Ogólne zasady postępowania 

Leczenie chorych na MGSz powinno być prowadzone 
w ośrodkach referencyjnych ze względu na konieczność 
zastosowania wielospecjalistycznego podejścia, opartego 
na chirurgicznym usunięciu ogniska pierwotnego, często 
z zabiegiem rekonstrukcyjnym oraz pooperacyjnym le-
czeniem uzupełniającym. W skład zespołu specjalistów 
zajmujących się chorymi na MGSz powinni wchodzić: 
chirurg szczękowo-twarzowy, laryngolog, neurochirurg, 
onkolog kliniczny, radioterapeuta, chirurg plastyczny, 
onkologiczny i chirurg dziecięcy. W procesie leczenia 
ważną rolę odgrywają także fizjoterapeuci, terapeuta 
mowy i połykania, dietetyk, rehabilitant i psycholog.

Podstawą leczenia radykalnego chorych dorosłych 
na MGSz jest radykalny zabieg operacyjny z margine-
sem zdrowych tkanek >  5  mm w  tkankach miękkich 
i przynajmniej 2 cm w kości. W większości przypadków 
zachowanie powyższych marginesów jest trudne ze 
względu na anatomiczną złożoność struktur twarzoczasz-
ki i trudności w precyzyjnej interpretacji histologicznej 
materiału operacyjnego [25]. Niemniej, dążenie do re-
sekcji radykalnej (R0) stanowi najważniejszy cel chirurga 
przy resekcji MGSz. W przypadku rozległych ubytków 
tkankowych po resekcji MGSz konieczne są jednocze-
sne zabiegi odtwórcze z  opcją wykorzystania unaczy-
nionych płatów złożonych pochodzących z  odległych 
części ciała, z mikrochirurgicznym zespoleniem naczyń, 
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trójwymiarowym modelowaniem rekonstrukcji kości 
oraz  zastosowaniem innych technik wspomagających 
rekonstrukcję, które umożliwiają poprawę radykalnych 
zabiegów i uzyskanie lepszego efektu estetycznego oraz 
czynnościowego. Dodatkowym ograniczeniem rozległo-
ści resekcji jest potrzeba zachowania ważnych czynności 
zależnych od narządów głowy i szyi, czyli oddychania, 
żucia, połykania, mowy, widzenia. Zniekształcenia 
twarzy i głowy po zabiegach mają bardzo duży wpływ 
na jakość życia. Ze względu na rzadkie występowanie 
przerzutów regionalnych elektywne usunięcie niepo-
większonych węzłów chłonnych szyi nie jest wskazane. 

W przypadku powiększenia węzłów chłonnych szyi 
powyżej 1 cm zaleca się zabieg selektywny, ograniczo-
ny wyłącznie do grupy anatomicznej węzłów, w której 
stwierdzono zmiany nowotworowe. 

W przypadku mięsaków tkanek miękkich szerokie 
wskazania jako leczenie uzupełniające chirurgię ma 
radioterapia (RT). Należy ją zastosować zawsze, gdy 
bezpieczny margines nie jest dokładnie zdefiniowany 
lub gdy wynosi < 5 mm w zakresie tkanek miękkich. 
Radioterapię stosuje się także w przypadku chrzęstnia-
komięsaków z  resekcją R1 lub R2. Dawka całkowita 
napromieniania uzupełniającego powinna wynosić 66– 
–70 Gy w warunkach frakcjonowania konwencjonalnego. 
Ze względu na częste sąsiedztwo narządów krytycznych, 
szczególnie w guzach okolicy podstawy czaszki, preferuje 
się RT protonowe. Zastosowanie RT ma wątpliwy wpływ 
na przeżycia całkowite [4], jednak znacznie poprawia 
wyleczalność miejscową, zwłaszcza w przypadku resekcji 
R1 [26–28]. Radioterapia może być także stosowana 
jako leczenie wyłączne w  niektórych nieoperacyjnych 
przypadkach mięsaków tkanek miękkich (przy braku 
cech naciekania skóry, tkanki podskórnej i  narządów 
krytycznych). Szersze zastosowanie radioterapii dotyczy 
mięsaków drobnokomórkowych (RMS w postaci em-
brionalnej, mięsaki z grupy Ewinga). Napromienianie 
jest również postępowaniem z wyboru w przypadku za-
awansowanych, nieoperacyjnych chrzęstniakomięsaków 
zlokalizowanych powyżej linii Ohngrena, tu również 
preferuje się RT protonowe. W powyższych sytuacjach 
należy dążyć do podania dawki całkowitej 70 Gy w wa-
runkach frakcjonowania konwencjonalnego (2 Gy 5× 
tygodniowo), co często jest trudne z racji bezpośredniego 
sąsiedztwa narządów krytycznych. Radioterapia nie 
znajduje rutynowego zastosowania w przypadku mięsaka 
kościopochodnego.

Rola chemioterapii (CHT) nie jest jednoznaczna 
ze względu na brak danych pochodzących z  rando-
mizowanych badań klinicznych w  tej grupie chorych. 
W przypadku mięsaków tkanek miękkich o lokalizacji 
kończynowej wyniki metaanalizy uzasadniają zasto-
sowanie CHT uzupełniającej w mięsakach o wyższym 
stopniu złośliwości histologicznej, również w kontekście 
wyleczalności miejscowej. Schemat CHT powinien 

być dostosowany do podtypu mięsaka. Z tego powodu 
w  wybranych sytuacjach klinicznych w  MGSz tkanek 
miękkich o dużym ryzyku uzasadnione jest zastosowanie 
CHT uzupełniającej (również neoadiuwantowej) w celu 
zmniejszenia ryzyka miejscowego nawrotu choroby 
lub indukcji odpowiedzi przed planowanym zabiegiem 
operacyjnym. Jeśli CHT stosuje się w sekwencji neoadiu-
wantowej, krytycznie ważna jest wczesna (w  terminie 
2. drugiego kursu) ocena odpowiedzi terapeutycznej. 
Przy braku odpowiedzi chorzy powinni być niezwłocznie 
operowani. Szersze, rutynowe wskazania do CHT jako 
składowej leczenia skojarzonego występują w mięsakach 
drobnokomórkowych (postać embrionalna RMS, mię-
saki z grupy Ewinga), zgodnie z zaleceniami dla loka-
lizacji w innych regionach. Chemioterapię indukcyjną, 
jak również chirurgię uzupełniającą można rozważać 
w przypadku mięsaka kościopochodnego. Leczenie cho-
rych w stadium rozsiewu jest tożsame z rekomendacjami 
dla mięsaków zlokalizowanych poza regionem głowy. 

U dzieci leczenie MGSz nie odbiega od zasad lecze-
nia dla mięsaków w innych lokalizacjach. Ze względu na 
odległe powikłania RT u dzieci poniżej 1. rż. stosuje się 
tylko w wyjątkowych przypadkach i jest możliwe do za-
stosowania w uzasadnionych sytuacjach u dzieci pomię-
dzy 1. a 3. rż. W tej grupie wiekowej metodę referencyjną 
stanowi stosowanie CHT przedoperacyjnej i  kolejno 
leczenie chirurgiczne z następową chemioterapią z lub 
bez RT. U części pacjentów (głównie chorych na mięsaka 
Ewinga) zastosowanie ma również CHT wysokodawko-
wa z następowym autologicznym przeszczepem szpiku 
kostnego. Chemioterapia przedoperacyjna zazwyczaj 
prowadzi do zmniejszenia wielkości guza, zwiększa 
możliwości wykonania radykalnej operacji i zmniejsza ry-
zyko zabiegu okaleczającego. Błędem jest wykonywanie 
u dzieci zabiegów okaleczających na początku leczenia.

Osteosarcoma (mięsak kościopochodny)

Osteosarcoma w  zakresie narządów głowy i  szyi 
najczęściej lokalizuje się w żuchwie, rzadziej w szczęce. 
Klinicznie obserwuje się guz, często z  towarzyszącym 
obrzękiem policzka, okresowo chory zgłasza ból, mogą 
też występować problemy z uzębieniem. Osteosarcoma 
głowy i szyi daje przerzuty odległe rzadziej niż osteosar-
coma w  lokalizacji kończynowej [29–31]. Po potwier-
dzeniu rozpoznania histopatologicznego w  pierwszej 
kolejności zaleca się wycięcie en bloc z  możliwie jak 
największym marginesem chirurgicznym i jednoczesną 
rekonstrukcją żuchwy unaczynionym płatem, najczęś
ciej z kości strzałkowej. W przypadku pooperacyjnego 
potwierdzenia resekcji R1 należy przede wszystkim 
rozważyć możliwość reoperacji w  celu radykalizacji 
zabiegu. Jeśli reoperacja jest niemożliwa lub po jej 
wykonaniu margines chirurgiczny jest nadal dodatni, 



378

Onkologia w Praktyce Klinicznej — edukacja 2018, tom 4, nr 6

występują wskazania do RT pooperacyjnej. Opierając się 
na wynikach leczenia osteosarcoma o lokalizacji osiowej 
lub kończynowej potwierdzających wrażliwość na CHT, 
do RT można dołączyć cisplatynę jako radiouczulacz. 
W przypadku prawidłowego marginesu zaleca się wyłącz-
nie CHT adiuwantowej opartej na antracyklinach i cis
platynie, zgodnie z zaleceniami ogólnymi (np. ESMO, 
European Society for Medical Oncology) i  wynikami 
analiz retrospektywnych. Opcją terapeutyczną, podob-
nie jak w przypadku istniejącego standardu dla innych 
lokalizacji, jest neoadiuwantowa CHT 2- lub 3-lekowa 
(oparta na doksorubicynie z cisplatyną) z wczesną (po 
2 cyklach) oceną odpowiedzi, która pozwala nie prze-
oczyć resekcyjności zmiany. W przypadku osteosarcoma 
o niskim stopniu złośliwości zastosowanie leczenia ad-
iuwantowego ma ograniczone uzasadnienie. 

U  dzieci po biopsji należy włączyć chemioterapię 
neoadiuwantową opartą na antracyklinach (A; 75 mg/m2  
na kurs), cisplatynie (P; 120 mg/m2 na kurs) i metotrek-
sacie (MTX; 12 g/m2 na kurs). Kursy AP (podawane co 
21 dni) przeplata się cotygodniowym podaniem MTX 
w sekwencji 2-tygodniowej. Po 10 tygodniach leczenia 
wykonuje się zabieg operacyjny, po którym stosuje się 
CHT adiuwantową opartą na tych samych cytostatykach. 
Należy pamiętać, że radioterapia nie jest standardowo 
wykorzystywana w leczeniu osteosarcoma u dzieci. Znaj-
duje zastosowanie (obecnie głównie protonoterapia) 
tylko w przypadku zabiegu nieradykalnego lub braku 
możliwości jego wykonania [32].

Mięsak Ewinga

U  dzieci leczenie mięsaka Ewinga ma charakter 
skojarzony — po biopsji pierwszym etapem leczenia 
jest podanie wielolekowej CHT neoadiuwantowej, za-
wierającej w swoim składzie winkrystynę, adriamycynę, 
ifosfamid oraz etopozyd. Kolejno wykonuje się zabieg 
operacyjny, po którym kontynuuje się CHT adiuwan-
tową z lub bez RT. U niektórych pacjentów dodatkowo 
stosuje się CHT wysokodawkową z następowym auto-
logicznym przeszczepem szpiku. Rodzaj dalszej CHT, 
jak również jej długość uzależnia się od wyniku badania 
histopatologicznego usuniętego ogniska pierwotnego 
(% martwicy komórek guza, radykalność). W ramach 
leczenia chirurgicznego dąży się do wykonania operacji 
radykalnej według oceny onkologicznej potwierdzonej 
badaniem histopatologicznym, gdyż w dużej mierze to 
właśnie decyduje o ostatecznym wyniku terapii. Dobra 
odpowiedź histopatologiczna oznacza stwierdzenie 
w badaniu histologicznym w guzie pierwotnym po CHT 
indukcyjnej > 90% komórek martwych. Złą odpowiedź 
histopatologiczną definiuje się jako obecność < 90% 
martwicy w guzie po CHT przedoperacyjnej. Obecnie 
uważa się, że chirurgiczne usunięcie ogniska pierwotne-

go jako leczenie uzupełniające CHT i RT wydłuża czas 
przeżyć chorych leczonych w ten sposób. W przypadku 
braku możliwości leczenia operacyjnego po wstępnej 
CHT stosuje się RT oraz kontynuuje pozostałe proce-
dury terapeutyczne [33]. 

Chondrosarcoma (chrzęstniakomięsak)

Chondrosarcoma występuje rzadziej niż osteosarco-
ma, lokalizuje się głównie w kościach poza szczęką i żu-
chwą, jest najczęściej występującym mięsakiem w krtani 
[33, 34]. Mężczyźni chorują na chondrosarcoma głowy 
i szyi 3-krotnie częściej niż kobiety [35]. Pod względem 
histologicznym 81% chondrosarcoma to podtyp kon-
wencjonalny, 10% stanowi podtyp myksoidny, a  9% 
— mezenchymalny [36]. Podstawą leczenia chorych na 
chondrosarcoma jest radykalna resekcja guza. Zakres 
resekcji zależy od lokalizacji i  złośliwości histologicz-
nej. W przypadku chondrosarcoma o niskiej złośliwości 
zabieg może polegać na usunięciu guza i przylegających 
do niego części kości [20]. W guzach niezróżnicowanych 
szczególnie ważne jest zapewnienie szerokiego margi-
nesu kostnego. Ze względu na niekorzystne rokowanie 
w mezenchymalnym podtypie chondrosarcoma leczenie 
operacyjne powinno być uzupełnione neoadiuwantową 
lub adiuwantową CHT wielolekową. Poza możliwością 
radykalnego usunięcia chondrosarcoma kwalifikuje się 
do leczenia RT — zwłaszcza protonoterapią [jest to te-
rapia rekomendowana przez AOTMiT (Agencję Oceny 
Technologii Medycznych i  Taryfikacji) i  finansowana 
w naszym kraju]. 

Angiosarcoma 

Angiosarcoma jest agresywnym nowotworem wywo-
dzącym się z komórek tworzących naczynia krwionośne 
lub limfatyczne. Najczęstszą lokalizacją tego mięsaka 
u dorosłych chorych jest region głowy i szyi. Angiosarco-
ma stanowi ok. 15% wszystkich mięsaków głowy i szyi 
oraz 1% wszystkich mięsaków tkanek miękkich [37, 38]. 
Występuje głównie u chorych starszych (mediana wieku 
65–70 lat), z dominacją u płci męskiej, przy czym u 5–20% 
chorych wcześniej zastosowano RT w tej lokalizacji. 

Angiosarcoma u  dzieci stwierdza się niezmiernie 
rzadko — rokowanie jest niepomyślne [39–42]. W obra-
zie klinicznym obserwuje się niebieskofioletową zmianę, 
owrzodziałą, krwawiącą, która może być wieloognisko-
wa, zlokalizowaną głównie na skórze głowy lub twarzy, 
Wywiad chorobowy trwa do kilku miesięcy. Nowotwo-
rowe zajęcie węzłów chłonnych ma miejsce w ok. 10% 
przypadków [43].

Podobnie jak w przypadku innych MGSz, podstawą 
leczenia chorych na angiosarcoma jest leczenie opera-
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cyjne. Ze względu na ryzyko infiltracji komórek nowo-
tworowych u prawie wszystkich pacjentów zaleca się RT 
przed- lub pooperacyjną. Chemioterapię uzupełniającą 
stosuje się u wybranych chorych, biorąc pod uwagę czyn-
niki ryzyka, stan ogólny i choroby współistniejące. Przed-
operacyjną CHT z taksanami można zastosować w celu 
uzyskania zmniejszenia masy nowotworu i zwiększenia 
szansy na radykalny zabieg operacyjny. Pięcioletnie 
przeżycia całkowite wynoszą ok. 40% i są istotnie niższe 
w stosunku do innych podtypów mięsaków ze względu 
na znacznie częstsze występowanie przerzutów odległych 
[44–46]. Najważniejszymi niekorzystnymi czynnikami 
prognostycznymi w angiosarcoma są: wielkość zmiany 
> 5 cm, brak możliwości resekcji R0, podtyp epitelioidny 
oraz wiek powyżej 70. rż. [47, 48]. 

U  dzieci podstawą leczenia angiosarcoma jest ra-
dykalny zabieg operacyjny z  lub bez następowej RT. 
W przypadku guzów nieoperacyjnych zastosowanie ma 
CHT wielolekowa, w której skład wchodzą antracykliny, 
leki alkilujące, alkaloidy Vinca i niekiedy taksany.

Rhabdomyosarcoma 

Rhabdomyosarcoma (RMS) występuje głównie 
u dzieci; 35–40% mięsaków lokalizuje się w regionie 
głowy i szyi: 25% w okolicy oczodołów, 50% w okolicy 
zatok, nosogardła i uszu. Najczęstsze podtypy RMS to 
RMS embryonale (częsty w oczodołach) oraz alveolare. 
Objawy kliniczne RMS obejmują: guz, wyciek z nosa, 
bóle głowy, nudności, wymioty, zaburzenia słuchu, 
wzroku, mowy, połykania i oddychania, a także inne 
objawy będące skutkiem zajęcia nerwów czaszko-
wych. Rokowanie zależy od czynników ryzyka, w tym 
m.in. od stadium zaawansowania i  wieku chorego. 
Podstawą leczenia RMS jest leczenie skojarzone 
opierające się na chirurgii, RT i wielolekowej CHT 
przed- i pooperacyjnej, w której skład wchodzą leki 
podobne jak w przypadku angiosarcoma (antracykliny, 
leki alkilujące, alkaloidy Vinca i  niekiedy taksany). 
U pacjentów z obecnością komórek nowotworowych 
w płynie mózgowo-rdzeniowym niekiedy równolegle 
stosuje się leczenie dokanałowe. Zarówno długość, 
jak i  rodzaj leczenia chemicznego są zależne od 
obecności wymienionych powyżej czynników ryzyka. 
Zastosowanie RT uzależnione jest również od wieku 
chorego. Pięcioletnie przeżycia u chorych na RMS są 
na poziomie 50–75%, przy czym rokowanie zależy od 
stadium zaawansowania i wieku pacjenta [24]. 
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