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Charakterystyka

epierwotne nowotwory ztosliwe uktadu narzadu
ruchu

e obejmujq wszystkie nienabtonkowe nowotwory
tkanek miekkich

e pochodza z mezodermy z wytaczeniem: tkanki
glejowej oraz tkanki podporowej narzadow
migzszowych i1 trzewi

Miesak Kaposiego i przerzuty nowotworow
nabtonkowych do kosci lub tkanek miekkich
nie mieszcza sie w tej kategorii miesakow



Najczesciej spotykane nowotwory
zlosliwe tkanek miekkich:

5. Wywodzace sie z tkanki tacznej

Wilokniakomiesak (fibrosarcoma)

Guzowaty wioknakomiesak skory
(dermatofibrosarcoma protuberans)



2. Wywodzace sie z tkanki tluszczowej

Ttuszczakomiesak (liposarcoma)

e dobrze zroznicowany (bene differentiatum)
e Sluzpwaty (myxoides)

o ptodowy (embryonale)

e okragtokomorkowy (globocellulare)

e wielopostaciowy (pleomorphicum, male
differentiatum)

e Eyp mieszany ( typus mixtus)



3. Wywodzace sie z miesni gltadkich

Miesak gtadkokomorkowy
(leiomyosarcoma)

4. Wywodzace sie z miesni prazkowanych

Miesak prazkowanokomorkowy
(rhabdomyosarcoma)

e ptodowy (embrionale)
o pecherzykowy (alveolare)
e wielopostaciowy (pleomorphum)

e typ mieszany (mixtum)



5. Z naczyn krwionosnych

Miesak naczyn krwionosnych srodbtonka
haemangiothelioma malignum

Miesak naczyn krwionosnych z pericytow
(haemangiopericytoma malignum)

Miesak naczyn krwionosnych
(angiosarcoma)

16.Wywodzace sie z naczyn chtonnych

Naczyniakomiesak limfatyczny
(lymphangiosarcoma)



7. Wywodzace sie z maziowki

Miesak maziowkowy (sarcoma synoviale)

o dwufazowy (biphasicum)
e jednofazowy (monophasicum)



8. Wywodzace sie z miedzybtonka

Miedzybtoniak zlosliwy
(mesotheliomamalignum)

o epitelioidalny (epithelioides)
e wioknisty (fibrosum, fusocellulare)

o dwufazowy (biphasicum)



9. Wywodzace sie z nerwow obwodowych

Nerwiakomiesak
(szwannoma malignum,
neurofibrosaecoma)

Guz neuroektodermainy obwodowy
(tumor periphericus neuroectodermalis
primitivus)

Nerwiak zarodkowy (neuroblastoma)



10. Ze zwojow wspotczulnych

Nerwiak zwojowy zarodkowy

(ganglioneuroblastoma)

11. Ze struktur przyzwojowych

Przyzwojak chromochtionny
(phaeochromocytoma)

Guz ktebka szyjnego (chemodectoma)

Nerwiak przyzwojowy (paragnglioma)



2. Z mezenchymy

Sluzakomiesak
(sarcoma myxomatosum)

Miesak mezenchymalny
(mesenchymosarcoma)

13. Z tkanki zarodkowej

Struniak (chordoma)



14. Wywodzace sie z tkanki rozrodczej
pozagonadalnej

Teratocarcinoma

Carcinoma embryonale



2. O nieznanej histogenezie

Miesak peczerzykowaty (alveolar soft — part
sarcoma)

Chrzestniakomiesak (chondrosarcoma p. m.)
Kostniakomiesak (osteosarcoma p. m.)

Guz olbrzymiokomorkowy (tumor gigantocellularis
pP. m.

Miesak histiocytarny wtoknisty (fibrohistiocytoma
malignum)

Miesak jasnokomorkowy (sarcoma clarocellulare)



Najczestsze miesaki
wystepujace u cztowieka

Tluszczakomiesak (liposarcoma)

Wiokniakomiesak histiocytarny (malignant
fibrohistiocytoma)

Miesniakomiesak prazkowanokomorkowy
(rhabdomyosarcoma)

Miesniakomiesak gladkokomorkowy
(leiomyosarcoma)

Miesak maziowki (sarcoma synoviale)

Wiokniakomiesak (fibrosarcoma)

Nerwiakomiesak (malignant peripheral nerve sheath
tumor)



ROZNICOWANIE

Nowotwory tagodne (tltuszczaki)
Pierwotne nowotwory kosci

Zmiany przerzutowe z nieznanego ogniska
pierwotnego

Myositis ossificans (z osteosarcoma extrasceletalis)

Tendosynovitis villo-nodularis z sarcoma synoviale



EPIDEMIOLOGIA

Miesaki stanowia 1% nowotworow ztosliwych

Zachorowania na nowotwory ztosliwe tkanek
miekkich

Mezczyzni 333
Kobiety 323
Ogotem 656

Zgony z powodu miesakow tkanek miekkich

Mezczyzni 136
Kobiety 113
Ogotem 249



DIAGNOSTYKA

Wywiad, zachorowania w rodzinie,narazenie zawodowe

uprzednie leczenie napromienianiem lub
cytostatykami

zatrucia chemiczne

choroby genetyczne

niebolesny guz o dtuzej niz 8 tygqg.

bol lub parestezje w guzie bezobjawowym
objawy paranowotworowe

Potozenie zwykle podpowieziowe, gt. konczyny

Ocena wielkosci w cm, naciek skory,owrzodzenie

Badania dodatkowe
Radiogramy guza technikg rutynowga i miekkg

Biopsja guza
KT, NMR, usg, scyntygrafia, urografia, itd..



Biopsja otwarta
najwazniejszy krok diagnostyczny

Zasady wykonywania - ciecie
e Ciecie zawsze w dtugiej osi konczyny, nigdy poprzeczne

e W innych lokalizacjach zawsze rownolegte do przebiegu
wtdkien miesni potozonych ponizej

e Zawsze najkrotsza drogg pomiedzy skdérg a guzem
Technika wykonywania

e Nie preparowac na tepo

e Omijac¢ duze naczynia i nerwy

e Pobrac¢ zdrowe tkanki z sasiedztwa






Postepowanie terapeutyczne

CHIRURGIA

Operacja z marginesem srodnowotworowym
(otwarta biopsja lub cytoredukcja) R2

Operacja wW granicach brzeznych (przy
wytuszczeniu) R1

Operacja z marginesem szerokim RO

LECZENIE SKOJARZONE

W miesakach o wysokim stopniu ztosliwosci,
przy obecnosci ztych czynnikow rokowniczych



Leczenie przedoperacyjne

CEL.:

e wydtuzenie czasu do wystgpienia
przerzutow i konsolidacja ogniska
pierwotnego

e wyselekcjonowanie podgrupy chorych
leczonych tylko paliatywnie i podgrupy
odpowiadajqcych na leczenie



Leczenie przedoperacyjne

W osrodkach referencyjnych

eZgodnie z zasada Good Clinical Practice
oZa zgodqa komisji bioetycznej

oZwykle w stopniu IIIB

*RTH - frakcjonowana konwencjonalnie
lub hipofrakcjonowanie

CHT - monoterqgapia inna niz
doksorubicyna



Technika chirurgiczna

A. Zasady ogolne

e wyciecie nowotworu w jednym bloku

e ciecie skorne z wrzecionowatym ominieciem blizny
po uprzedniej operacji — biopsji

e margines zdrowych tkanek ponad 2 cm we
wszystkich kierunkach

e wyciecie nacieczonych miesni w catosci
(od przyczepu do przyczepu)

e wyciecie naczyn i nerwow objetych naciekiem
nowotworowym w odlegtosci 3-5 cm od guza

UWAGA! W dlugiej osi konczyny radykalnosc jest
zwykle zachowana, nalezy uwazac¢ na odpowiedni
margines tkankowy w poprzecznym wymiarze
konczyny



B. Zasady szczegotowe
e unika¢ zbednego ucisku guza

e zachowac¢ swobode decyzji co do zakresu operacji
(zgoda pacjenta na ewentualna amputacje)

e szybko i dokladnie podwiazywac naczynia
krwionosne, stosowac klipsy naczyniowe

e unikac¢ krwiakow i nadzianki krwawej

e operowac¢ w zdrowych tkankach, przynajmniej
makroskopowo, tzn. wycinac¢ nie widzac guza

e wycinac radykalnie, ewentualnie potem rekonstruowac
e ptukac rane operacyjna

e ostania¢ owrzodzenia howotworowe lub
uwidocznione w polu operacyjnym czesci guza



Wskazania do amputacji

4. Naciek na kosc¢, gtowne naczynia krwionosne i
pnie nerwowe

6. Miesak pierwotnie pozaprzedziatowy I|ub
przekracza granice jednego przedziatu

8. Wznowa miesaka po uprzednim radykalnym
wycieciu i radykalnej radioterapii

10.Amputacja paliatywna - wykonana w stanach
zagrozenia zycia



Postepowanie wg TNM

Stopien zaawansowania

Ia b chir +, rth - , chth -
ILIa, b chir +, rth +?, chth -
IIIa, b chir +, rth +?, chth +?

IVa, b chir ?, rth ? , chth +



Radioterapia

a. z wyboru w radioczutych miesakach
drobnokomorkowych, razem z CHT

b. uzupetniajgca leczenie operacyjne

c. przy leczeniu radykalnym, jezeli operacja
jest przeciwwskazana lub brak zgody

d. przy postepowaniu paliatywnym



Wskazania
do napromieniania pooperacyjnego

Po operacji ogniska pierwotnego miesaka
przy marginesie chirurgicznym mikroskopowo
ponizej 1 mm w miesakach o wysokim stopniu
zlosliwosci

gdy oceniono, ze zachodzi ryzyko
srodoperacyjnego rozsiewu nowotworu

lokalizacja na tutowiu oraz w obrebie gtowy i szyi
Po reoperacji

wczesnej, po wycieciu miesaka z nieodpowiednim
marginesem ( np. po wytuszczeniu)

poznej, wykonanej z powodu wznowy miejscowej



Schemat postepowania
w miesakach konczyn i tulowia
Badania dodatkowe

Rozpoznanie Biopsja otwarta

TNM histopatologiczne

Operacja Wyciecie RO
Hist.pat. G2-3 G2-3
Wielkos¢ >10cm <10 cm >5cm <5cm
I \ / I
rth postop. obserwacja

Bad. eksp. rth pre/post
chth pre/post



Schemat badan kontrolnych

Badanie Czas po leczeniu
rok 2lata 3lata 4lata 5 lat

Wywiad 4x 4x 2X 2X 2X
Badanie fizykalne 4x 4x 2X 2X 2X
Stopien sprawnosci 4x 4x 2X 2X 2X
Rtg klatki piersiowej 2x 4x 4x 2X 2X
Badanie krwi ?X ?X X ?X ?X
Scyntygrafia kosci ?X ?X ?X

Usg watroby ?X ?X ?X



ROKOWANIE

Zalezy od:

e Ztosliwosci histologicznej

e Srednicy guza

e Naciekania kosci, duzych naczyn, nerwow, skory
o Glebokosci lokalizacji

o Lokalizacji



Miesaki podscieliskowe
przewodu pokarmowego
GIST
e 600/rok
e Pierwotne umiejscowienie -
przewod pokarmowy (zZotadek, jelito cienkie)
zaotrzewnowo

miednica mata

e Czeste wspotistnienie z innym nowotworem



Miesaki podscieliskowe
przewodu pokarmowego
GIST

PATOMORFOLOGIA

e Inne niz leiomyosarcoma i schwannoma

e Pochodzenie z komorek Cajala (prekursor
komorek rozrusznikowych nerwow
zwojowych srodsciennych)

e Mutacje protoonkogenu C-KIT



GIST

OBJAWY

 Niespecyficzne bole brzucha

e Objawy podniedroznosci

e Krwawienia z przewodu pokarmowego
e Wyczuwalny guz

e Izolowane przerzuty do watroby - 57%

e Rozsiew srodotrzewnowy



GIST

LECZENIE
Chirurgiczne
Uzupetiniajace - nie ma zastosowania

Paliatywne



GIST

Proponowany algorytm postepowania
Leczenie operacyjne

Badanie histopatologiczne - GIST
Dodatnie badanie immunohistochemiczne na CD117

Badania: KT, morfologia i biochemia krwi, TNM
Margines R2, M1
Imatinib (Glivec) 400mg 1x/dzien
progresja

800 mg/ dzien do progresji



