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Cel pracy: Celem pracy byta analiza prze-
biegu klinicznego i wynikéw terapii dzie-
ci z miesakami tkanek miekkich (MTM)
w lokalizacji okotooponowej, leczonych
w latach 1996-2002 w osrodkach Polskiej
Grupy Pediatrycznej Guzéw Litych zgod-
nie z protokotem CWS 96.

Materiat i metody: Grupe badana stano-
wito 141 pacjentéw z polskiej bazy da-
nych programu CWS 96. Miesaki tkanek
miekkich w lokalizacji okotooponowej
stwierdzono u 28 dzieci (13,9%). Anali-
zowano przebieg kliniczny i wyniki lecze-
nia w zaleznosci od ptci, wieku w chwi-
li zachorowania, liczby zajetych struktur
anatomicznych, zaawansowania klinicz-
nego, rozpoznania histopatologicznego,
stosowanego programu terapeutyczne-
go (VAIA vs CEVAIE), radykalnosci zabie-
gu chirurgicznego i terminowosci prze-
prowadzenia radioterapii.

Wyniki: Miesaki tkanek miekkich w lo-
kalizacji okotooponowej statystycznie
znamiennie czesciej wystepowaty
u chtopcow (p=0,03). Zajecie regional-
nych weztéw chtonnych i obecnos¢
przerzutéw odlegtych nie miaty wptywu
na czestos¢ niepowodzen leczniczych
(p=0,49). Nie stwierdzono wptywu hi-
stologii guza (p=0,6) ani rodzaju stoso-
wanej chemioterapii (VAIA vs CEVAIE;
p=0,49) na wyniki leczenia w tej lokali-
zacji. Zaobserwowano zwiekszona cze-
sto$c zgondw i wzndéw u dzieci, u kto-
rych radioterapia byta opé6Zniona
w stosunku do zatozeh programu
(p=0,09 zgony i p=0,2 wznowy). Loka-
lizacja okotooponowa miata istotny
wptyw na przezycie wolne od choroby
(ang. disease-free survival — DSF) — gu-
zy okotooponowe 56,4% Vs guzy nieoko-
tooponowe 71,3%, p=0,02 — jak i prze-
zycie wolne od zdarzenia (ang.
event-free survival — ESF), odpowiednio
60% vs 78%, p=0,012.

Whnioski: Decydujace znaczenie w gu-
zach tkanek miekkich w lokalizacji oko-
tooponowej ma przeprowadzenie wta-
sciwej terapii lokalnej, a zwtaszcza
radioterapii, co jest istotne zwtaszcza
przy niewielkim prawdopodobienstwie
przeprowadzenia zabiegu doszczetne-
go. Tak zwana korzystna histologia nie
jest istotnie dobrym czynnikiem rokow-
niczym w tej lokalizacji MTM.

Stowa kluczowe: miesaki tkanek miek-
kich, lokalizacja okotooponowa, dzieci.
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Wstep

Miesaki tkanek miekkich (MTM) sg ztosliwymi nowotworami wywodzg-
cymi sie z tkanek pochodzenia mezenchymalnego, ktére w warunkach pra-
widtowych réznicuja sie wielokierunkowo. Dlatego tez w preparatach hi-
stopatologicznych MTM wystepuja elementy charakterystyczne dla réznych
tkanek, np. tkanki miesniowej gtadkiej i poprzecznie prazkowanej, tacznej,
ttuszczowej i innych [1, 2]. Stanowig ok. 7-8% wszystkich ztosliwych
nowotworéw wieku dzieciecego, w przeciggu roku notuje sie 7-12 nowych
zachorowah na ten rodzaj nowotworu na 1 min dzieci do 15. roku
zycia. W grupie MTM rozréznia sie miesaki prazkowanokomorkowe
(ang. rhabdomyosarcoma — RMS) oraz miesaki niepragzkowanokomérkowe
(ang. non-rhabdomyosarcoma — non-RMS). Miesaki prazkowanokomérko-
we wystepujg nieco czesciej (53 vs 47%). Blisko potowa (35-50%) miesa-
kow tkanek miekkich jest zlokalizowana w obrebie gtowy i szyi, a 16-20%
wszystkich miesakéw tkanek miekkich wystepuje w okolicy okotoopono-
wej [3-5]. Lokalizacja ta obejmuje guzy w obrebie jamy nosogardtowej, za-
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Aim of the study: The aim of the study
was to evaluate clinical course and
treatment outcome in children with soft
tissue sarcomas (STS) in parameningeal
localization, treated in the centres of the
Polish Paediatric Solid Tumours Group in
years 1996-2002, according the protocol
CWS 96.

Material and methods: One hundred
and forty-one children were enrolled in
the study; 28 (13.9%) of them had
parameningeal tumours. The clinical
course and outcome were analyzed, with
regard to the gender, age at the onset
of the disease, the number of the
afflicted anatomical structures, extent
of the disease, histology, the kind of
chemotherapy (VAIA vs. CEVAIE), surgery
and radiotherapy.

Results: Parameningeal STS occurred
significantly more often in boys (p=0.03).
The afflicted lymph nodes and the
presence of metastases did not influence
the frequency of treatment failures.
There was no influence of the histology
or the kind of chemotherapy (VAIA
vs. CEVAIE) on the clinical outcome.
However, higher frequency of relapses
and deaths in children with delayed
radiotherapy was observed (p=0.09 and
p=0.2). Parameningeal localization of STS
was significantly associated with worse
DSF (parameningeal tumours 56.4%
vs. non-parameningeal tumours 71.3%;
p=0.02), and ESF (60% vs. 78%, p=0.012).
Conclusions: The most important
therapeutic option in soft tissue sarcomas
in parameningeal localization is local
therapy, especially radiotherapy. There is
low probability of microscopic radical
resection of the tumour in these tumours.
Favourable histology is not a good
prognostic factor in parameningeal soft
tissue sarcomas.

Key words: soft tissue sarcomas,
parameningeal localization, children.

tok przynosowych, ucha srodkowego, okolicy przygardtowej oraz struktur
podstawy czaszki.

Postep, jaki dokonat sie w ostatnim 30-leciu w onkologii — opracowanie
nowych technik operacyjnych, wprowadzenie nowoczesnych technik radio-
terapii oraz wielolekowej chemioterapii, znacznie poprawit wyniki leczenia
u dzieci z chorobami nowotworowymi. W MTM ogdtem przezycie 5-letnie
wzrosto z 25% w 1970 r. do 73% w 2001 r. wg danych IRS-IV [10]. Mimo to
MTM w lokalizacji okotooponowej nadal charakteryzuja sie niekorzystnym
rokowaniem [6, 7]. W ocenie autoréw holenderskich wyniki leczenia zlokali-
zowanych miesakéw okotooponowych sg niezalezne od typu histopatolo-
gicznego, catkowite 2-letnie przezycie wynosi 40-50%, a 10-letnie 33% [8].
Rokowanie jest niekorzystne zwtaszcza u pacjentéw z zajeciem osrodkowe-
go uktadu nerwowego, w ktérej to grupie niepowodzenia terapeutyczne do-
tyczg 90% chorych [4].

Celem pracy byta analiza przebiegu klinicznego i wynikow terapii dzieci z mig-
sakami tkanek miekkich w lokalizacji okotooponowej, leczonych w osrodkach
Polskiej Grupy Pediatrycznej Guzéw Litych zgodnie z protokotem CWS 96
w latach 1996-2002. Dodatkowo analizowano réwniez przyczyny niepowo-
dzen terapeutycznych w tej grupie pacjentow.

Materiat i metody

W latach 1996-2002 do polskiej bazy danych programu CWS 96 zgtoszo-
no 201 dzieci z rozpoznaniem miesaka tkanek miekkich, jednak w pézniej-
szym etapie petne dane dotyczace zaréwno objawdw wstepnych, jak i prze-
biegu klinicznego zgromadzono u 141 dzieci. W grupie tej u 28 (13,9%) dzieci
stwierdzono MTM w lokalizacji okotooponowej. U 16 pacjentéw rozpoznano
miesak embrionalny (RME), u 6 — postac pecherzykowa (RMA), w 2 przypad-
kach ztosliwy obwodowy guz neuroektodermalny/pozakostny miesak Ewin-
ga (PNET/EES), w 2 przypadkach mesenchymoma malignum, w 2 przypad-
kach postacie rzadkie — schwannoma i fibromyxoma malignum. Rozpoznanie
ustalono u wszystkich dzieci na podstawie badania histopatologicznego wy-
cinka guza. Wszystkie dzieci z guzem zlokalizowanym w okolicy okotoopono-
wej zaliczone zostaty do grupy duzego ryzyka i zgodnie z programem
CWS 96 randomizowane do dalszego leczenia wg cykli VAIA (winkrystyna,
aktynomycyna, ifosfamid, adriamycyna) lub CEVAIE (karboplatyna, epirubi-
cyna, winkrystyna, aktynomycyna, ifosfamid, etopozyd). Program terapeu-
tyczny po uzyskaniu rozpoznania w obu randomizowanych ramionach zakta-
dat 3 przedoperacyjne bloki chemioterapii, po ktérych nastepowata terapia
lokalna (zabieg operacyjny i/lub radioterapia) oraz chemioterapia poopera-
cyjna, ktéra sktadata sie z dalszych 9 blokéw. Na realizacje programu uzyska-
no zgode komisji etycznej, odpowiednie] dla kazdej kliniki, a takze zgode ro-
dzicéw/opiekunéw dziecka i zgode pacjenta, jesli ukonczyt on 13 lat.

Analizowano przebieg kliniczny i wyniki leczenia w zaleznosci od ptci, wie-
ku w chwili zachorowania, liczby zajetych struktur anatomicznych, zaawan-
sowania klinicznego, rozpoznania histopatologicznego (histologia korzystna
i niekorzystna), stosowanego programu terapeutycznego (VAIA vs CEVAIE),
radykalnosci zabiegu chirurgicznego i terminowosci przeprowadzenia radio-
terapii. Jako histologie korzystng, zgodnie z zatozeniami programu zdefinio-
wano typ embrionalny RME, jako histologie niekorzystna —typ pecherzyko-
wy RMA i pozostate rzadsze postacie miesakéw. W grupie badanej u 16 dzieci
stwierdzono histologie korzystna, u 12 niekorzystna. Radykalnos¢ zabiegu
operacyjnego definiowano na podstawie oceny chirurgicznej (zabieg doszczet-
ny makroskopowo) i histopatologicznej (zabieg doszczetny mikroskopowo).
Jako resekcje RO zdefiniowano brak pozostatosci makroskopowych i mikro-
skopowych, R1—obecnos¢ mikroskopowych pozostatosci nowotworu przy re-
sekcji makroskopowej, R2 — pozostawienie makroskopowo widocznej masy
guza. Czas przeprowadzenia radioterapii okreslono jako terminowy, jesli by-
ta przeprowadzona zgodnie z programem terapeutycznym (12.-16. tydzien),
lub op6Zniony, jesli przeprowadzono ja w etapie pdzniejszym.
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W analizie statystycznej uzyskanych wynikéw uzyto te-
stow y 2 i t-Studenta po wczesniejszej weryfikacji normal-
nosci rozktadu zmiennych ciggtych. Analizy prawdopodo-
bieAstwa przezycia dokonano metoda Kaplana-Meiera,
a ocene réznic pomiedzy grupami przeprowadzono za po-
moca testu F Coksa [9].

Wyniki

W grupie dzieci z guzami okotooponowymi dominowali
chtopcy, w pozostatych lokalizacjach nie zaobserwowano
istotnej réznicy w rozktadzie ptci. Przewaga chtopcow byta
znamienna w grupie z lokalizacja okotooponowa (p=0,03).
Nie stwierdzono réznic w wieku miedzy grupa dzieci z gu-
zami w lokalizacji okotooponowej i nieokotooponowe;j
(p=0,11). Podobnie nie stwierdzono istotnych réznic
w histopatologii (korzystna, niekorzystna, p=0,2) oraz rady-
kalnosci zabiegu (p=0,3), chociaz u dzieci z guzami w loka-
lizacji okotooponowej czesciej wykonano resekcje R2. U dzie-
ci z guzami okotooponowymi w chwili rozpoznania
stwierdzono znaczne miejscowe zaawansowanie choroby.
Tylko u trojga dzieci guz byt ograniczony do narzadu wyj-
Sciowego. U 19/28 dzieci guz naciekat trzy struktury twarzo-
czaszki lub wiecej. U 15/28 pacjentdéw najwiekszy wymiar
guza przekraczat 5 cm. U 5 pacjentéw stwierdzono zajecie
regionalnych weztéw chtonnych, u 3 dalszych zajecie we-
ztéw chtonnych byto watpliwe. U 5/28 pacjentéw stwier-
dzono obecnos¢ przerzutéw odlegtych (do watroby, ptuc
i osrodkowego uktadu nerwowego). Zaréwno zajecie regio-
nalnych weztéw chtonnych, jak i przerzutéw odlegtych nie
miato w badanej grupie wptywu na czestos¢ niepowodzen
leczniczych (p=0,49). Podobnie nie stwierdzono wptywu hi-
stologii guza na wyniki leczenia w tej lokalizacji (p=0,6).

U 21 dzieci prowadzono terapie z zastosowaniem cyklu
CEVAIE, u 6 z zastosowaniem cyklu VAIA. U 13 pacjentéw udo-
kumentowano osiagniecie remisji klinicznej i potwierdzono
ja badaniami obrazowymi. U 4 pacjentéw zanotowano pro-
gresje choroby w trakcie chemioterapii, w tym u 3 z embrio-
nalnym typem nowotworu, u 1 pacjenta z EES. U 3 w wyniku
pierwotnego zabiegu uzyskano resekcje R2, u jednego R1. Ra-
dioterapie przeprowadzono tylko u jednego sposrdd nich.
Wszyscy pacjenci z tej grupy zmarli z powodu postepu cho-
roby. Nie znaleziono zwigzku miedzy rodzajem stosowanej
chemioterapii (VAIA vs CEVAIE) oraz czestoscig wznow i zgo-
néw (p=0,49). U zadnego dziecka z miesakiem tkanek miek-
kich w okolicy okotooponowej nie przeprowadzono pierwot-
nego zabiegu chirurgicznego z zatozeniem radykalnosci RO.
Resekcje R1 (mikroskopowa masa resztkowa) uzyskano
u 4 dzieci, natomiast u 24 resekcje oceniono jako R2 (makro-
skopowo widoczne pozostatosci guza), u ktérych przeprowa-
dzono jedynie otwartg biopsje. Odroczony zabieg resekcji gu-
za (ang. second look surgery) przeprowadzono u 7 dzieci,
uzyskujac w 1 przypadku resekcje RO, w 5 R1, w 1 R2. Pacjent
z resekcja RO zyje bez objawdw choroby, mimo wyjsciowego
statusu NIML Pacjent z resekcjg R2 oraz 5 dalszych z resek-
¢ja R1zmarli, przyczyna byta progresja nowotworu, mimo ze
u wszystkich z nich z wyjgtkiem jednego przeprowadzono ra-
dioterapie. Brak jest danych na temat wykonanego zabiegu
u dalszych 12 pacjentéw. Nalezy zauwazy¢, ze u 4/7 pacjen-
téw poddanych zabiegowi second-look doszto do wznowy lo-

kalnej, mimo Ze u 3 sposréd nich pozostawiono jedynie mi-
kroskopowe resztki guza i przeprowadzono radioterapie.
U 10 dzieci nie przeprowadzono zabiegu wtérnego.

U 19 dzieci zastosowano radioterapie na obszar guza
dawka 32-56 Gy. Radioterapie przeprowadzono u 4/5 dzie-
ci z obecnoscia przerzutéw odlegtych w chwili rozpoznania,
u 2 z nich obszar napromieniania byt ograniczony do ogni-
ska wyjsciowego. Siedmioro dzieci nie byto napromienia-
nych, u 2 pacjentéw brak jest danych odnosnie do radiote-
rapii. U 11 (40%) dzieci radioterapie przeprowadzono
w terminie przewidzianym przez program. U 8 pacjentow,
u ktérych radioterapia byta op6Zniona, zaobserwowano ten-
dencje do zwigkszonej czestosci zgondw i wzndw w porow-
naniu z grupa dzieci, u ktérych radioterapie przeprowadzo-
no zgodnie z zatozeniami programu (zgony 4/8 vs 0/11,
p=0,09; wznowy 4/8 vs 4/11, p=0,2 wznowy).

W badanej grupie u 14 dzieci wystapita progresja lub na-
wrét choroby nowotworowej w okresie 4-28 mies. od chwili
rozpoznania. Wsréd tych pacjentéw u 11/14 dzieci nawroty/pro-
gresje miaty charakter lokalny. Zmarto 9 dzieci (32%), w tym
8 z progresji choroby w ciggu 2 tyg.—31 mies. od chwili rozpo-
znania. W grupie tej byto 5 dzieci z korzystna histologia.

Zaobserwowano, ze lokalizacja okotooponowa miata
istotny wptyw na DSF (guzy okotooponowe 56,4% vs guzy
nieokotooponowe 71,3%; p=0,02), jak i ESF (odpowiednio
60% vs 78%, p=0,012) (ryc. 1.).

Dyskusja

W ostatnim 30-leciu zanotowano znaczacy wzrost odset-
ka wyleczen w miesakach tkanek miekkich u dzieci. Przyczy-
nito sie do tego wprowadzenie wielolekowej chemioterapii
adjuwantowej i neoadjuwantowej, a takze rozwoj technik
chirurgicznych i radioterapii. Wiadomo, ze rola terapii lokal-
nej ma zasadnicze znaczenie w rokowaniu w tym rodzaju no-
wotworéw. Najwiekszy odsetek wyleczen uzyskuje sie w gru-
pie dzieci, u ktoérych mozliwe jest radykalne wyciecie guza bez
pozostawienia mikroskopowej masy rezydualnej, a nastep-
nie przeprowadzenie chemioterapii pooperacyjnej[10, 11].
Na rokowanie w MTM wptywa wiele znanych czynnikéw, ta-
kich jak zaawansowanie procesu, wielkos¢ guza w chwili roz-
poznania, rodzaj stwierdzanego miesaka, wiek w chwili za-
chorowania oraz lokalizacja ogniska pierwotnego [7, 12, 13].
Zasadnicze znaczenie w zabiegu operacyjnym resekcji mie-
saka tkanek miekkich ma zachowanie marginesu zdrowych
tkanek, ktéry powinien wynosi¢ minimum 1 cm [11].

W grupie badanej zwraca uwage duze zaawansowanie
choroby w chwili rozpoznania. U 23/28 dzieci guz zajmo-
wat dwie lub wiecej struktur anatomicznych. Zaledwie
u 5/28 pacjentéw rozpoznano MTM ograniczony do narza-
du wyjsciowego. U zadnego z nich nie doszto do zgonu z po-
wodu choroby, aczkolwiek u 2 dzieci wystapit lokalny na-
wrét. Sposrod 19 pacjentéw, u ktérych w chwili rozpoznania
guz naciekat 3 lub wiecej narzadow, do wznowy procesu
doszto w 11 przypadkach, 8 dzieci zmarto, w tym 6 z pro-
gresji choroby. Stan ten wskazuje na p6Zne rozpoznania
guzow tej okolicy, co moze zaleze¢ od wielu czynnikdw,
a zwiaszcza szybkiego wzrostu guza i niespecyficznych ob-
jawow wstepnych (np. niedroznos¢ przewoddw nosowych
z obecnoscig wydzieliny, wyciek z ucha, zaburzenia poty-
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kania), ktére moga sugerowac infekcje nosogardta. Nawra-
cajace krwawienia z nosa, objawy neurologiczne, poraze-
nie nerwow czaszkowych lub wytrzeszcz gatek ocznych po-
winny nasuna¢ podejrzenie procesu nowotworowego
w obrebie twarzoczaszki [4, 14]. Wskazuje to na potrzebe
uwrazliwienia lekarzy pierwszego kontaktu i laryngologow
na symptomatologie guzéw okotooponowych. Nalezy przy-
puszczad, ze wczesniejsze przeprowadzenie badan obrazo-
wych, przede wszystkim tomografii komputerowej lub NMR
mogtoby utatwi¢ wtasciwe rozpoznanie i prawdopodobnie
wptyneto na poprawe wynikéw leczenia.

Techniki operacyjne stosowane obecnie pozwalaja na usu-
niecie gtéwnej masy guza, z zachowaniem dobrego efektu
kosmetycznego i funkcji narzaddw twarzoczaszki. Nalezy jed-
nak podkresli¢, ze w MTM rzadko istniejg warunki do prze-
prowadzenia doszczetnego zabiegu pierwotnego. Guzy te nie
sg otorebkowane, tworzg guzki skaczace (ang. skip lesions)
w duzej odlegtosci od ogniska pierwotnego i szerza sie wzdtuz
naczyn i nerwow [4]. Doszczetna resekcja MTM wymaga za-
stosowania szerokiego marginesu tkanek zdrowych, co nie
jest mozliwe w okolicy okotooponowej. Ze wzgledu na nacie-
kajacy charakter wzrostu czesto dochodzi do zajecia struk-
tur podstawy czaszki, a niejednokrotnie do penetracji nowo-
tworu do jamy czaszki. Guz zlokalizowany w obrebie jamy
nosowej i nosogardta penetruje do zatok przynosowych i in-
nych struktur, osiagajac czesto duze rozmiary.

Przy tak matej liczbie pacjentéw nie mozna wnioskowac
o wptywie resekcji guza na wyniki leczenia. Z przeprowa-
dzonej analizy wynika, ze w grupie badanej nie byto mozli-
wosci resekcji RO nawet po przeprowadzeniu chemioterapii
neoadjuwantowej. Nie uzyskano pierwotnej mikroskopo-
wej doszczetnosci zabiegu u zadnego z pacjentow. W wy-
niku odroczonej resekcji guza, ktorej zatozeniem byto cat-
kowite usuniecie guza, zaledwie w 4 przypadkach uzyskano
makroskopowo doszczetna resekcje, jednak badanie histo-
patologiczne wycietej masy wykazato pozostawienie mikro-
skopowej masy resztkowej. W wiekszosci przypadkéw po za-
biegu pozostawiono makroskopowa mase rezydualna.
Niemozliwe jest réwniez zachowanie wymaganego margi-
nesu zdrowych tkanek.

Wobec powyzszego niezwykle istotne w tej grupie dzie-
ci staje sie stosowanie radioterapii lokalnej. Skojarzenie ra-
dioterapii z polichemioterapia jest w chwili obecnej pod-
stawowa opcjg terapeutyczng procesu [15, 16].
Przeprowadzona analiza wskazuje na koniecznos¢ termi-
nowego napromieniania guzéw w lokalizacji okotoopono-
wej. Zwraca uwage fakt, ze opdZnienie radioterapii poza fa-
ze przewidziang programem powodowato czestsze zgony
z powodu progresji. Podobng tendencje stwierdzono u dzie-
ci, u ktérych nie przeprowadzono lokalnej radioterapii.
W ostatnim czasie pojawity sie proby uzycia brachyterapii
w leczeniu guzoéw okotooponowych. Metoda ta, poprzez
czasowe zatozenie izotopu promieniotwdérczego irydu, po-
zwala na zastosowanie miejscowo wiekszej dawki napro-
mieniania, bez towarzyszacych radioterapii konwencjonal-
nej ogdlnych objawéw ubocznych [17, 18]. Uzyskiwane
wyniki sg obiecujace, jednak terapia wymaga dalszych ob-
serwacji i ustalenia precyzyjnych wskazan. W chwili obec-
nej nie mozna powiedzie¢, czy brachyterapia w przysztosci
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Ryc. 1. Przezycie wolne od zdarzenia (ang. event free survival
— EFS) u dzieci z migsakami tkanek miekkich w lokalizacji okoto-
oponowej i nieokotooponowej (EFS 60 vs 78%; p=0,02)

bedzie mogta zastapi¢ konwencjonalng radioterapie, sto-
sowang z pél zewnetrznych.

Najwiekszy odsetek niepowodzen w badanej grupie
stanowity wznowy miejscowe guza. Jest to dodatkowy ar-
gument przemawiajacy za koniecznoscia poprawy tera-
pii lokalnej. Nalezy dazy¢ do przeprowadzenia radiotera-
pii lokalnej, nawet za cene pdézniejszych objawdw
ubocznych, w pierwszym rzedzie polegajacych na zabu-
rzeniu wzrostu tkanek. Wedtug Smitha po pozostawieniu
mikroskopowej resztki guza i/lub w wypadku zajecia re-
gionalnych weztéw chtonnych, mimo ich resekcji, zwiek-
sza sie ryzyko nawrotéw miejscowych procesu nowotwo-
rowego [11]. Uwaza on, Ze przeprowadzenie leczniczego
napromieniania okolicy guza jest konieczne w przypad-
ku pozostawienia mikroskopowych resztek guza, a takze
w kazdej postaci miesaka o niekorzystnej histologii. Zda-
niem autoréw niniejszej pracy radioterapie lecznicza na-
lezy przeprowadzac u wszystkich pacjentéw z okotoopo-
nowymi MTM, niezaleznie od histologii, poniewaz w tej
lokalizacji praktycznie nie jest mozliwe uzyskanie do-
szczetnosci mikroskopowej, a rokowanie nie zalezy od hi-
stologii nowotworu. W przeprowadzonej analizie nie po-
twierdzono niekorzystnego wptywu obecnosci przerzutéw
odlegtych i zajecia regionalnych weztéw chtonnych na wy-
niki leczenia. Przerzuty odlegte w chwili rozpoznania
stwierdzono u 5/28 pacjentow, nie byty one jednak przy-
czyna progresji choroby. Zajecie regionalnych weztéw
chtonnych stwierdzono w chwili rozpoznania u 5 pacjen-
tow. W analizowanej grupie zaréwno obecnos¢ przerzu-
tow odlegtych, jak i zajecie regionalnych weztéw chton-
nych nie miaty istotnego wptywu na wyniki leczenia.
Do korzystnego wyniku przyczyniata sie dobra kontrola
lokalna, zalezna przede wszystkim od terminowo prze-
prowadzonej radioterapii. Korzystniejsze wyniki uzyska-
no réwniez u dzieci, u ktérych wyjsciowo nie stwierdzo-
no bardzo rozlegtego procesu lokalnego.
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Posumowanie

Mimo zastosowania skojarzonych metod terapeutycznych,
wyniki leczenia miesakow tkanek miekkich miesakow loka-
lizacji okotooponowej nadal nie sa zadowalajace. Decyduja-
ce znaczenie w guzach o tej lokalizacji ma przeprowadzenie
wtasciwej terapii lokalnej, a zwtaszcza radioterapii, co jest
istotne przy niewielkim prawdopodobienstwie przeprowa-
dzenia zabiegu doszczetnego. Tak zwana korzystna histolo-
gia nie jest istotnie dobrym czynnikiem rokowniczym w tej
lokalizacji MTM.

PiSmiennictwo

1. Gutjahr P Weichteilsarcomas. W: Krebs bei Kindern und Jugendli-
chen, Gutjahr P (red.). Springer Verlag 1999.

2. Harms D, Krams M, Leuschner |. Weichgewebstumoren des Kindes
und Adoleszentenalters. Bedeutung fiir die Klinik. Onkologe 2002;
8:320-33.

3. Maurer NM, Gehan EA, Beltangady M, et al. The Intergroup
Rhabdomyosarcoma Study II. Cancer 1993; 71: 1904-22.

4. Pietniczka-Zateska M. Rhabdomyosarcoma gtowy i szyi u dzieci.
Otolaryngologia Dziecieca 2006; suppl X: 30-6.

5. Wiener ES. Head and neck rhabdomyosarcoma. Semin Pediatr Surg
1994; 3: 203-6.

6. Blatt J, Snyderman C, Wollman MR, et al. Delayed resection in the
management of non-orbital rhabdomyosarcoma of the head and
neck in childhood. Med Pediatr Oncol 1997; 28: 294-8.

7. Wharam MD, Meza J, Anderson J, et al. Failure pattern and factors
predictive of local failure in rhabdomyosarcoma: a report of group
[l patients on the third Intergroup Rhabdomyosarcoma Study.
J Clin Oncol 2004; 22: 1902-8.

8. Wijnaendts LC, van der Linden JC, van Unnik AJ, Delemarre JF,
Voute PA, Meijer CJ. Histopathological classification of childhood
rhabdomyosarcomas: relationship with clinical parameters and
prognosis. Hum Pathol 1994; 25: 900-7.

9. Rosner B. Fundamentals of Biostatistics. Duxbury Press, Boston 2005.

10. Kazanowska B, Reich A, Reich M, et al. Polish Pediatric Solid Tumors
Group. Remaining problems and controversies in the management
of childhood head and neck soft tissue sarcomas: Retrospective
(national) Multicenter Study of the Polish Pediatric Solid Tumors
Group. Pediatr Hematol Oncol 2004; 21: 349-62.

11. Smith LM, Andersen JR, Qualman SJ, et al. Which patients with
microscopic disease and rhabdomyosarcoma experience relapse
after therapy? A report from the soft tissue sarcoma committee of
the children's oncology group. J Clin Oncol 2001; 19: 4058-64.

12. Coene 1}, Schouwenburg PF, Vouate PA, Marion J, Burgers V, Hilgers
FJ. Rhabdomyosarcoma of the head and neck in children. Clin
Otolaryngol Allied Sci 1992; 17: 291-6.

13. Koscielniak E, Harms D, Henze G, et al. Results of treatment for soft
tissue sarcoma in childhood and adolescence; a final report of the
German Cooperative Soft Tissue Sarcoma Study CWS-86.J Clin
Oncol 1999; 17: 3706-19.

14.Breneman JC, Wiener ES. Issues in the local control of
rhabdomyosarcoma. Med Pediatr Oncol 2000; 35: 104-9.

15. Michalski JM, Sur RK, Harms WB, Purdy JA. Three dimensional
conformal radiation therapy in pediatric parameningeal
rhabdomyosarcomas. Int J Radiat Oncol Biol Phys 1995; 33: 985-91.

16. Spunt SL, Hill DA, Motosue AM, et al. Clinical features and outcome
of initially unresected nonmetastatic pediatric nonrhabdomyosarcoma
soft tissue sarcoma. J Clin Oncol 2002; 20: 3225-35.

17.Nag S, Shasha D, Janjan N, Petersen |, Zaider M; American
Brachytherapy Society. The American Brachytherapy Society
recommendations for brachytherapy of soft tissue sarcomas. Int
J Radiat Oncol Biol Phys 2001; 49: 1033-43.

18. Buwalda J, Freling NJ, Blank LE, et al. AMORE protocol in pediatric
head and neck rhabdomyosarcoma: descriptive analysis of failure
patterns. Head Neck 2005; 27: 390-6.

Adres do korespondencji

dr med. Beata Zalewska-Szewczyk
Klinika Choréb Dzieci

| Katedra Pediatrii

Uniwersytet Medyczny w todzi

ul. Sporna 36/50

91-738 t6dz

tel. +48 42 617 77 50

e-mail: bszewczy@toya.net.pl





