
Celem pracy jest przedstawienie przy-
padku chorego na rzadko występujące-
go guza tkanek miękkich – mięsaka na-
błonkopodobnego (MN), nowotworu
o niepewnym rokowaniu, cechującego
się zdolnością do tworzenia zarówno
wznów lokoregionalnych, jak i rozsiewu
procesu nowotworowego. Mięsak na-
błonkopodobny stanowi nieco mniej
niż 1% wszystkich mięsaków tkanek
miękkich, najczęściej rozwija się u ludzi
młodych w lokalizacji kończynowej. Pod-
stawową metodą leczenia chorych
na MN jest chirurgia. Ponieważ MN wy-
stępuje rzadko, dane literaturowe doty-
czące wyników leczenia oraz warunku-
jących je czynników rokowniczych są
mało precyzyjne. Odsetek 5- i 10-letnich
przeżyć całkowitych wg różnych auto-
rów jest szacowany odpowiednio na
25–78% lub 25–74%. Badania z udzia-
łem zbyt małej liczby chorych prezento-
wane w piśmiennictwie nie pozwalają
na określenie optymalnego sposobu po-
stępowania z chorymi na MN, szczegól-
nie dotyczy to roli i miejsca pooperacyj-
nego leczenia adjuwantowego.
W pracy opisano przypadek 29-letnie-
go mężczyzny, który zgłosił się do Cen-
trum Onkologii w Krakowie z powodu
powiększającego się od 3 mies. gu-
za kończyny górnej lewej. Po przepro-
wadzeniu diagnostyki określającej za-
awansowanie miejscowe i wykluczeniu
rozsiewu procesu nowotworowego usu-
nięto guz wraz z mięśniem zginaczem
łokciowym nadgarstka. Wynik badania
histopatologicznego materiału opera-
cyjnego wskazywał na mięsak nabłon-
kopodobny – epithelioid sarcoma. Wo-
bec wysokiej złośliwości histologicznej
(G3) wdrożono leczenie systemowe 
(2 cykle monochemioterapii adriamycy-
ną) z następowym napromienianiem.
Dawka całkowita na guz wyniosła
68,4 Gy. Od ponad 4 lat pacjent podda-
wany jest okresowym badaniom kontro-
lnym, bez objawów choroby nowotwo-
rowej. Efekt funkcjonalny i kosmetyczny
leczenia jest bardzo dobry. 
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Wstęp

Mięsak nabłonkopodobny (MN; ang. epithelioid sarcoma – ES) jest rzad-
ko występującym nowotworem z grupy mięsaków tkanek miękkich, opisa-
nym po raz pierwszy przez Laskowskiego w 1961 r. jako sarcoma aponeuro-
ticum, a w piśmiennictwie anglojęzycznym przez Enzingera w 1970 r. [1, 2].
Guillou i wsp. przedstawili tzw. odmianę proksymalną guza [3]. Nowotwór
ten charakteryzuje różnicowanie komórek zarówno w kierunku nabłonko-
wym, jak i mezenchymalnym. Obraz kliniczny (guzek podskórny, z reguły do-
brze ograniczony i ruchomy) może sugerować proces niezłośliwy i prowadzić
do opóźnienia właściwego rozpoznania. Guz ten rozwija się w tkance pod-
skórnej wzdłuż przebiegu ścięgien i powięzi, często wieloogniskowo. Z regu-
ły występuje u ludzi młodych – poniżej 25. roku życia, nieco częściej u męż-
czyzn niż u kobiet. Typowym umiejscowieniem jest kończyna górna (dłoń
i przedramię), w następnej kolejności kończyna dolna (stopa i podudzie), naj-
rzadziej okolica krocza i tułów [4–6].

Mięsak nabłonkopodobny charakteryzuje się niekorzystnym przebiegiem
klinicznym, wyrażającym się wysokim, wynoszącym 30–85%, odsetkiem
wznów lokoregionalnych. Niepowodzenia leczenia związane z rozsiewem sza-
cuje się na 30–50% [2, 4–9].

Rzadkie występowanie MN sprawia, że omawiane w piśmiennictwie se-
rie obejmują 14–44 przypadków leczonych w długim okresie, wynoszącym
z reguły 16–25 lat. Z powodu małej liczby chorych na ten nowotwór trudno
jest ustalić optymalny sposób postępowania, dlatego zdaniem autorów ce-
lowe wydaje się przedstawienie własnego przypadku i omówienie doświad-
czeń innych badaczy na podstawie literatury przedmiotu.

Opis przypadku

Mężczyzna, 29 lat, zgłosił się do Centrum Onkologii w Krakowie z powo-
du powiększającego się od 3 mies. guza lewego przedramienia. W dniu ba-
dania (3 marca 2003 r.) stwierdzono zniekształcenie obrysów lewego przed-
ramienia, w połowie jego długości, po stronie przednio-przyśrodkowej,
pomiędzy mięśniami wyczuwalne nieostro odgraniczone stwardnienie o nie-
dających się jednoznacznie określić wymiarach. W wykonanych skanach to-
mografii komputerowej i rezonansie magnetycznym uwidoczniono wrzecio-
nowatą, dobrze unaczynioną masę guza o wymiarach 11 × 4 × 5 cm,
zlokalizowaną między powierzchownym a głębokim mięśniem zginaczem
palców, modelującą naczynia łokciowe. Guz szeroką podstawą przylegał do ko-
ści łokciowej, ale jej nie naciekał.

Wyniki innych badań obrazowych (RTG płuc, USG jamy brzusznej) wyklu-
czyły rozsiew procesu. Po cytologicznym potwierdzeniu nowotworowego cha-



Epithelioid sarcoma (ES) is a very rare
high-grade soft tissue sarcoma with
a known propensity for locoregional
recurrence and dissemination. ES
compromises less than 1% of soft tissue
sarcomas, with a predisposition for
young male adults. ES occurs most
often at distal upper limb locations.
Surgery remains the basic treatment
option. Precise information on survival
and prognostic factors is difficult to
ascertain, due to the rarity of the
disease. The 5-year and 10-year survival
rates have been reported to be in the
range of 25% to 78% and 25% to 74%
respectively. The place and role of
adjuvant postoperative therapy
schedules for patients with ES are
unclear and need further research. 
A 29-year-old man with histopathologically
confirmed ES of the distal upper limb was
admitted to the Centre of Oncology in
Cracow. Development of a mass was the
main presenting symptom. The staging
was established as unifocal limited
disease. The patient was treated with limb
sparing surgery. Because of high-grade
(G3) histology, two courses of
chemotherapy with Adriamycin were
given, followed by postoperative
irradiation, with a total dose of 68.4 Gy.
Treatment was well tolerated; very good
functional and cosmetic results were
obtained. The patient has no evidence of
disease at the last follow-up, four years
after completion of treatment.
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rakteru zmiany 14 kwietnia 2003 r. wykonano makroskopowo radykalne wy-
cięcie guza wraz z mięśniem zginaczem łokciowym nadgarstka lewego. Okres
pooperacyjny przebiegał bez powikłań.

Wynik badania histopatologicznego nr 305.879-83 (Zakład Patologii No-
wotworów Centrum Onkologii – Instytutu im. Marii Skłodowskiej-Curie):

Mięsak nabłonkopodobny – epithelioid sarcoma. Stwierdza się utkanie no-
wotworu o dwufazowym charakterze, tj. zbudowanego z komórek nabłonko-
wych, tworzących w większości lite układy, oraz atypowych komórek wrzecio-
nowatych. 

Dwufazowy charakter guza potwierdziły również badania immunohisto-
chemiczne, które ujawniły, że komórki guza cechują się koekspresją cytoke-
ratyny CK19 oraz wimentyny. Dodatkowo wykazano ogniskowy odczyn
na obecność antygenu CD34.

Nowotwór charakteryzował się niskim stopniem zróżnicowania histolo-
gicznego (wg klasyfikacji Coindre-Trojaniego – G3), wysoką aktywnością pro-
liferacyjną (indeks mitotyczny: 42 figury podziału w 10 dużych polach widze-
nia, indeks MIB1 – 31%, faza G2M – 2,8%) oraz obecnością rozległych pól
martwicy, a w badaniach cytofluorometrycznych aneuploidalną ilością DNA.

W badaniach ultrastruktury stwierdzono ściśle przylegające komórki na-
błonkopodobne, powiązane prymitywnymi połączeniami i charakteryzujące
się obecnością licznych okołojądrowych filamentów oraz filopodiów wysta-
jących z powierzchni komórek do przestrzeni międzykomórkowej.

Z powodu wysokiej złośliwości histologicznej (G3) wdrożono leczenie sys-
temowe (2 cykle monochemioterapii adriamycyną) z następowym napromie-
nianiem w warunkach teleradioterapii mieszaną wiązką fotonowo-elektro-
nową (dawka na guz 68,4 Gy). Leczenie zakończono 28 października 2003 r.

Od ponad 4 lat pacjent poddawany jest okresowym badaniom kontrol-
nym, nie ma objawów choroby nowotworowej, a efekt funkcjonalny i kosme-
tyczny leczenia jest bardzo dobry. 

Dyskusja

Podstawową metodą terapii chorych na MN jest leczenie chirurgiczne,
przedmiotem sprzecznych doniesień literaturowych pozostaje znaczenie roz-
ległości zabiegu. Wyniki uzyskane w seriach historycznych w latach 1978–1996
nie wykazały statystycznie znamiennej zależności pomiędzy rodzajem zabie-
gu a wyleczalnością miejscową. Ocenie podlegały 3 rodzaje interwencji:

• usunięcie guza makroskopowo doszczętne (ale bez marginesu),
• usunięcie guza makroskopowo doszczętne z marginesem 1–3 cm,
• amputacja kończyny [10–14].
Halling i wsp. z Kliniki Mayo w materiale 55 chorych na MN zauważyli ten-

dencję do poprawy kontroli miejscowej dla bardziej rozległych zabiegów, ale
parametr ten nie wpływał na wystąpienie przerzutów odległych, które były
przyczyną niepowodzenia leczenia u co 2. pacjenta [15]. Odmienne wnioski
wynikają z opracowania Steinberga i wsp., którzy stwierdzili poprawę zarów-
no wyleczalności miejscowej, jak i przeżyć bezobjawowych dla zabiegów dru-
giego i trzeciego typu w odniesieniu do ES umiejscowionych w obrębie koń-
czyny górnej [16]. W późniejszych doniesieniach Callister i wsp. oraz Herr
i wsp. uzyskali odpowiednio 45 i 87% oraz 65 i 83% 5-letnich przeżyć bez
wznowy miejscowej u chorych, u których doszczętność chirurgiczną określo-
no odpowiednio jako R1 lub R0 [17, 18]. W klasycznej postaci MN niepowo-
dzenia leczenia są związane głównie ze wznową miejscową lub wystąpie-
niem przerzutów odległych. Zależności te przedstawiono w tab. 1. 

Małe grupy chorych, bardzo niejednorodne pod względem terapeutycz-
nym, nie pozwalają na identyfikację czynników ryzyka wiążących się z wyż-
szym prawdopodobieństwem wystąpienia wznowy miejscowej lub rozsiewu
procesu.

W serii Guillou i wsp. złożonej wyłącznie z chorych na proksymalną formę
MN przerzuty odległe wystąpiły blisko 7-krotnie częściej niż niepowodzenia lo-
koregionalne. Autorzy tłumaczą ten bardziej agresywny przebieg kliniczny hi-
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stologicznym utkaniem nowotworu, które tworzą głównie
duże komórki nabłonkopodobne o znacznej atypii, oraz do-
datkowo komórki przypominające rabdomioblasty (ang. rhab-
doid cells). Co więcej, utkanie odmiany proksymalnej mięsa-
ka nabłonkopodobnego nie wykazuje strefowego
ziarniniakopodobnego układu komórek, typowego dla kla-
sycznej postaci nowotworu [3]. Hasegawa i wsp. w grupie
20 chorych z typem proksymalnym odnotowali przerzuty od-
ległe w ponad 65% przypadków. W badaniach immunohisto-
chemicznych stwierdzono, iż komórki nowotworowe wyka-
zywały dodatnią reakcję na obecność antygenu błon komórek
nabłonkowych (EMA) oraz antygenów CD56 i CD34, odpo-
wiednio w 85, 60 i 45% przypadków. U 14 chorych z tej gru-
py wartość indeksu MIB1 wynosiła ponad 30%. Wysoki sto-
pień złośliwości (G3) stwierdzono w 16 guzach. Analiza
wielowymiarowa wykazała, że jedynym istotnym (p=0,0027)
parametrem wpływającym na przeżycie chorych jest rozmiar
guza. Najgorsze rokowanie mieli chorzy z ogniskiem pierwot-
nym przekraczającym 7,8 cm w największym wymiarze [19].
Bardzo duże rozbieżności literaturowe dotyczą częstości prze-
rzutowania do regionalnych węzłów chłonnych w przebiegu
MN i wg różnych autorów zjawisko to dotyczy 14–50% leczo-
nych [6, 8, 10, 17, 18, 20, 21]. Według części badaczy zajęcie
regionalnych węzłów chłonnych pogarsza rokowanie, obser-
wacje innych nie potwierdzają tej korelacji [5, 7, 9, 18].

W odróżnieniu od innych mięsaków tkanek miękkich,
w przypadku których rola i miejsce radioterapii są precyzyj-
nie określone [22]. W MN sprawa ta pozostaje kwestią otwar-
tą. Steinberg i wsp. w grupie 6 chorych na MN pooperacyj-
nie napromienianych (średnia dawki na guz 68 Gy) 
u 4 stwierdzili wznowę, a u 1 rozsiew procesu nowotworo-
wego [16]. Callister i wsp. porównali wyniki uzyskane 
u 24 chorych na ES, u których prowadzono radioterapię uzu-
pełniającą (64,5 Gy) z historyczną grupą, gdzie stosowano
wyłącznie leczenie chirurgiczne. Różnice w przeżyciach pa-
cjentów nie były statystycznie znamienne [17]. Również ba-
dacze z Royal Marsden Hospital nie odnotowali poprawy wy-
ników, stosując pooperacyjne napromienianie dawką
60 Gy w klasycznej frakcjonacji [23]. W serii 9 MN z lokaliza-
cją kończynową leczonych w Instytucie Bergone w Borde-
aux, (chirurgiczny zabieg oszczędzający + radioterapia w daw-
ce 59 Gy) 5-letnie przeżycie bezobjawowe uzyskano u 5
chorych, tj. 55%. Główną przyczyną niepowodzenia leczenia
była wznowa miejscowa (56% niewyleczonych). Autorzy
przypuszczają, że powodem mogło być niedodawkowanie
terenu potencjalnie zagrożonego wznową (dawka maksy-
malna 59 Gy), i na tej podstawie zalecają podawanie dawek
całkowitych w zakresie 60–65 Gy [5]. Przy braku jednoznacz-
nych i precyzyjnych zaleceń terapeutycznych dotyczących
postępowania z chorymi na MN, pomocne może być stoso-
wanie standardów obowiązujących dla innych postaci mię-
saków tkanek miękkich, szczególnie w umiejscowieniu koń-
czynowym [24]. Wydaje się, że jedynie na podstawie
wniosków z właściwie przeprowadzonej metaanalizy lub wy-
ników badań wieloośrodkowych można będzie zidentyfiko-
wać grupy chorych o wysokim ryzyku wystąpienia wznowy
miejscowej bądź rozsiewu. Byliby to potencjalni kandydaci
do wdrożenia u nich bardziej agresywnych terapii i – w kon-
sekwencji – być może poprawy wyników leczenia. 
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