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Miesaki reprezentujg wzglednie rzadka
grupe nowotworéw, a guzy ztosliwe
nerwéw obwodowych stanowia
ok. 5-10% z nich. Zazwyczaj nowotwo-
ry te powstaja de novo i wystepuja
u pacjentéw z nerwiakowtékniakowa-
toscia typu I Guzy ztosliwe nerwdw ob-
wodowych w ok. 50% przypadkow
umiejscowione sa w obrebie tutowia.
W ok. 30% lokalizacja dotyczy konczyn,
a w ok. 20% obszaru gtowy i szyi. Prze-
rzuty wystepuja w 40-80% przypad-
kéw i dotycza ptuc oraz watroby,
rzadziej kosci, tkanek miekkich, nad-
nerczy, mozgu, jajnikbw czy nerek. Pod-
stawg leczenia jest szerokie wyciecie
zmiany, co daje najwieksze szanse
na kontrole miejscowa guza. Dodatko-
wo stosuje sie uzupetniajaca radiotera-
pie, w wybranych przypadkach
skojarzona z brachyterapia. Celem pra-
cy jest opisanie chorej z guzem ztosli-
wym nerwéw obwodowych oraz
przedstawienie sposobu leczenia, ze
wzgledu na rzadkos¢ wystepowania tej
jednostki chorobowej i brak ustalonych
standardéw postepowania terapeutycz-
nego.

Stowa kluczowe: miesaki, guz ztosliwy
nerwéw obwodowych, leczenie.

Guz ztosliwy nerwéw obwodowych
— opis przypadku

Malignant peripheral nerve sheeth tumors (MPNST) — case report

Ewa Zi6tkowska!, Mariusz Mross?, Marta Biedka?, Roman Makarewicz?

10ddziat Radioterapii I, Centrum Onkologii im. F. tukaszczyka w Bydgoszczy
2Katedra i Klinika Onkologii i Brachyterapii, Collegium Medicum w Bydgoszczy,
Uniwersytet im. M. Kopernika w Toruniu

Wstep

Miesaki reprezentuja wzglednie rzadka grupe nowotworéw wystepuja-
cych zaréwno u dzieci, jak i dorostych, a guzy ztosliwe nerwéw obwodowych
(MPNST — malignant peripheral nerve sheeth tumors) stanowig ok. 5-10%
z nich [1, 2]. Guzy ztosliwe nerwéw obwodowych rosna z korzeni nerwowych,
splotéw, nerwoéw czaszkowych i nerwéw obwodowych [3]. Najczesciej nowo-
twory te powstaja de novo i wystepuja u 2-29% pacjentoéw z nerwiakowtok-
niakowatoscia typu | (neurofibromatosis I) [4], ktéra cechuje potowe chorych
z guzami ztosliwymi nerwéw obwodowych [5]. Rzadziej choroba ta nastepuje
w wyniku progresji nerwiakomiesaka (schwanoma malignum) [1]. Zachoro-
wania obserwuje sie miedzy 20. a 50. rokiem zycia [4]. MPNST najczesciej sa
zlokalizowane w obrebie tutowia —w ok. 50% przypadkéw. Umiejscowienie
guzéw w obrebie konczyn dotyczy ok. 30% chorych, natomiast w obszarze
gtowy i szyi ok. 20% [1]. Nowotwory te rozwijaja sie gteboko w tkankach miek-
kich, pomiedzy anatomicznymi przedziatami. Rosng tworzgc nacieki oraz, jak
wiekszos¢ miesakow, szerzg sie droga krwionoséna [4, 6]. Do czynnikéw pro-
gnostycznych naleza:

« lokalizacja (rokowanie jest korzystniejsze przy lokalizacji w obrebie kon-
czyn),

* wielkos¢ guza,

* przebyte napromienianie w przebiegu innej choroby (mozliwos¢ indukcji
MPNST) [7],

* nerwiakowtékniakowatos¢ typu | (pogarsza rokowanie),

* stopien martwicy,

e cecha G,

« indeks mitotyczny [4, 8].

Choroba przez dtugi czas nie daje zadnych charakterystycznych objawow.
Poczatkowe dolegliwosci, takie jak ogélne ostabienie, parestezje, obrzek i za-
czerwienienie skory oraz bol z przeczulicg sa mato specyficzne, dopiero z cza-
sem dochodzi do uszkodzenia rdzenia kregowego, co prowadzi do niedowtadu,
ataksji, zaburzenia czynnosci zwieraczy [3, 4, 9]. Podstawg leczenia chorego
z MPNST jest szerokie wyciecie zmiany, co daje najwieksze szanse na kon-
trole miejscowa guza. Dodatkowo stosuje sie uzupetniajaca radioterapie,
w wybranych przypadkach skojarzona z brachyterapia do dawki catkowi-
tej 60Gy. Radioterapia jest zalecana u wszystkich pacjentéw po leczeniu chi-
rurgicznym, w przypadku ktérych stwierdzono dodatnie marginesy [4]. Z racji
rzadkiego wystepowania tej jednostki chorobowej brak jest w literaturze jed-
noznacznych wytycznych, co do postepowania w przypadku przerzutéw
do rdzenia kregowego. Niestety jak dotad nie wykazano korzysci ze stoso-
wania chemioterapii, jako leczenia uzupetniajacego zaréwno przed, jak i po le-
czeniu operacyjnym. Mimo tego na Swiecie wcigz sg podejmowane proby
terapii z podawaniem cisplatyny, adriamycyny czy dakarbazyny [3, 9]. Roko-
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Malignant peripheral nerve sheath
tumours (MPNST) are a rare entity
accounting for 5%-10% f soft-tissue
sarcomas. They mostly arise de novo,
especially in patients suffering from
neurofibromatosis. MPNST mostly arise
in the trunk (50%), followed by the
extremities (30%) and the head and
neck region (20%). Distant metastases
are common (40%-80%) and they are
most frequently found in the lung and
liver. Less common locations are: bone,
soft tissue, adrenal glands, brain,
ovaries and kidneys. The main
treatment is wide surgical excision,
which is reported as paramount to local
control with adjuvant radiotherapy and
brachytherapy.
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wanie w guzach ztosliwych nerwéw obwodowych jest niekorzystne. Przezy-
cie 5-letnie wynosi srednio 48-58%, a ryzyko nawrotu choroby 38-45%. Prze-
rzuty wystepuja w 40-80% przypadkoéw i dotycza najczesciej ptuc, a takze
watroby, rzadziej kosci, tkanek miekkich, nadnerczy, mézgu, jajnikow czy ne-
rek [1]. Okoto 60-70% MPNST ma postac agresywna, a przerzuty pojawiaja
sie w pierwszych 2 latach od rozpoznania choroby [4].

Celem pracy jest przedstawienie pacjentki z guzem ztosliwym nerwow ob-
wodowych oraz podzielenie sie doswiadczeniami z zastosowanego sposobu
postepowania diagnostycznego i leczenia.

Opis przypadku

Chora, lat 57, zostata przyjeta na Oddziat Radioterapii Centrum Onkologii
im. F tukaszczyka w Bydgoszczy w styczniu 2007 r. Pierwsze objawy wysta-
pity dwa lata wczesniej. W styczniu 2005 r. chora zaobserwowata powieksza-
jacy sie guz w podbrzuszu, zlokalizowany w okolicy prawej pachwiny.
W kwietniu 2005 r. operowano ja w Klinice Chirurgii Szpitala im. dr. J. Biziela
w Bydgoszczy. W trakcie zabiegu usunieto olbrzymi guz o srednicy 17cm, gte-
boko wnikajacy w tkanki miekkie (nawet do 7-8 cm w gtab tkanki), wazacy
ponad 3 kg. Badanie histopatologiczne pozwolito na rozpoznanie malignant
peripheral nerve sheet tumor, barwienie Cissou (+), immunohistochemiczne:
Vim (+), Des (-). W grudniu 2005 r. w kontrolnym badaniu ultrasonograficz-
nym jamy brzusznej stwierdzono w lewym nadnerczu litg zmiane o wymia-
rach 21x22 mm, o gestosci okoto 20 j.H, ktéra po podaniu $rodka
kontrastujacego ulegata wzmocnieniu do 60 j.H. Obraz sugerowat wystepo-
wanie ogniska o charakterze przerzutowym. W kolejnych badaniach kontro-
lnych opisywana powyzej zmiana byta nadal obecna. W kwietniu 2006 r.
wykonano badanie PET/CT (pozytonowa tomografia emisyjna potaczona z to-
mografig komputerowa) z podaniem 5-fluorodeoksyglukozy w celu oceny le-
wego nadnercza. Zobrazowano twarzoczaszke i szyje, klatke piersiowa, jame
brzuszng i miednice stwierdzajac w tkance podskornej (ttuszczowej) prawe]
czesci podbrzusza 2 sasiadujace zmiany lite, taczace sie z mieSniami prosty-
mi brzucha — pierwszg 91x70x80 mm umiejscowiong przysrodkowo, wyka-
zujaca patologiczny wzrost metabolizmu glukozy z wyjatkiem centrum 25 mm
— wartos¢ SUV wynosita 5,0 — oraz druga, potozona wyzej o wymia-
rach 67x62x71 mm (SUV 7,4). Owalna zmiana lita w lewym nadnerczu, o $red-
nicy ok. 19 mm wykazywata nieznaczny poziom metabolizmu glukozy (SUV
do 1,5). Obraz PET odpowiadat czynnemu procesowi rozrostowemu okolicy
prawego podbrzusza bez ognisk wzrostu metabolizmu glukozy w innych lo-
kalizacjach (ryc. 1.). W zwigzku z wynikiem badania PET-CT, w Klinice Chirur-
gii Szpitala im. dr. ). Biziela w Bydgoszczy wykonano w maju 2006 r. ponowny
zabieg, w trakcie ktorego usunieto opisywane zmiany, wynik histopatologicz-
ny, podobnie jak poprzednio, wskazat na MPNST. W kontrolnym badaniu, ul-
trasonograficznym okolicy blizny pooperacyjnej, przeprowadzonym miesigc
poZniej zaobserwowano silnie hipoechogeniczng, policykliczng zmiane z prze-
grodami o wymiarach 96x27 mm, mogaca odpowiadaé pozostawionej cze-
sci guza. Wykonana tydzien pézniej tomografia komputerowa ujawnita
powiekszone lewe nadnercze, zmiane o wymiarach 21x22 mm o gestosci
20 j.H, wzmacniajacej sie po podaniu kontrastu do 38040 j.H — obraz prze-
mawiat za wystepowaniem guza. W obrebie powtok brzusznych po prawe;]
stronie widoczne byto dobrze ograniczone ognisko o wymia-
rach 50x60x12 mm, ze stabym wzmocnieniem kontrastowym torebki, obraz
najbardziej odpowiadat zbiornikowi gestego ptynu. W wyniku wykonanej
2-krotnie w sierpniu 2006 r. biopsji zmiany uzyskano tres¢ krwista, stwier-
dzajac w niej obecnos¢ komérek piankowych oraz limfatycznych. Jednocze-
$nie w badaniu rentgenowskim klatki piersiowej w gérnym prawym polu
stwierdzono kragty cien wielkosci 11 mm oraz podobng zmiane w projekcji
bocznej wielkosci 18 mm. Obraz przemawiat za ogniskami o charakterze roz-
siewu. Od wrzesnia 2006 r. pacjentka zaczeta zgtaszac bole w obrebie mied-
nicy matej. W wykonanym badaniu ultrasonograficznym jamy brzusznej
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stwierdzono w rzucie blizny pooperacyjnej widoczng zmia-
ne torbielowato-lita 0 wymiarach 83x24x41 mm, opisywa-
na jako zorganizowany krwiak. Poniewaz w oparciu
o dotychczasowy przebieg choroby nie mozna byto wyklu-
czy¢ wznowy, pacjentke skierowano na konsultacje chemio-
terapeutyczng. W tym czasie chora zaczeta odczuwac béle
o charakterze rwy kulszowej. Leczenie zachowawcze pro-
wadzone przez lekarza rodzinnego nie przyniosto efektow.
Dolegliwosci narastaty, dotaczyty sie béle w okolicy krego-
stupa piersiowego. Pacjentka zgtosita sie w grudniu 2006
r. do Poradni Chemioterapeutycznej Centrum Onkologii
w Bydgoszczy, gdzie zostata zakwalifikowana do leczenia
chemicznego. Zlecono wykonanie rezonansu magnetycz-
nego kregostupa piersiowego, w ktérym stwierdzono pato-
logiczne ztamanie trzonu Th12 ze znacznym obnizeniem
jego wysokosci i obecnoscig patologicznej masy w jego ob-
rebie. Zmiana zajmowata prawie caty trzon, tkanki miekkie
przykregostupowe po stronie lewej, nasady tukéw trzonu
oraz czesciowo wyrostek poprzeczny po stronie lewej. Wpu-
klata sie znacznie do kanatu kregowego na poziomie zta-
manego trzonu sasiadujacych krawedzi przylegajacych
trzondw, na dtugosci ok. 36 mm, uciskajac worek opony
twardej i stozek rdzenia bez cech naciekania. Zajmowata
po stronie lewej otwor miedzykregowy na poziomie
Th11-Th12 i Th12-L1 (ryc. 2-6.). Pacjentke skierowano do Kli-
niki Neurochirurgii i Neurotraumatologii Szpitala im. dr. A.
Jurasza w Bydgoszczy, na Oddziat Neurochirurgii. Wykona-
no laminektomie oraz nieradykalnga resekcje guza. Wynik
badania histopatologicznego wykazat malignant periphe-
ral nerve sheet tumor (MPNST) epithelioid type (WHO gra-
de Ill). W styczniu 2007 r. chora rozpoczeta chemioterapie
paliatywna wg schematu ADR (doksorubicyna 145 mg i.v.
co 21 dni). Po konsultacji radioterapeutycznej zostata za-
kwalifikowana do paliatywnego napromieniania. Przy przy-
jeciu na Oddziat Radioterapii | Centrum Onkologii
w Bydgoszczy chora z niedowtadem konczyn dolnych i utra-
ta funkcji poruszania sie, z bélami w okolicy odcinka pier-
siowego kregostupa z przeczulicg skory. Zgtaszata uczucie
dretwienia catych konczyn dolnych, z zachowang funkcja
zwieraczy (przed przyjeciem bezwiedne oddawanie stolca,
ktore ustapito na 2 tyg. przed radioterapig). Na oddziale pa-
cjentka zostata poddana radioterapii paliatywnej dawka
20 Gy w 5 frakcjach na obszar Th10-L2, przebieg leczenia
bez powiktan z dobrym efektem — dolegliwosci bélowe
zmniejszyty sie juz w trakcie leczenia energia promienista.
W lutym 2007 r. pacjentke skierowano na Oddziat Chemio-
terapii Centrum Onkologii w Bydgoszczy w celu kontynu-
acji leczenia chemicznego. Obecnie chora pozostaje
pod statg kontrola onkologiczng w Poradni Centrum Onko-
logii im. F. tukaszczyka w Bydgoszczy.

Podsumowanie

MPNST jest choroba rzadka, w pismiennictwie opisywa-
nych jest zaledwie kilka przypadkéw tego schorzenia. Nadal
brak jest ustalonych standardéw postepowania w tej jed-
nostce chorobowej, a efekty leczenia pomimo skojarzonej
terapii sa niezadowalajace. Dodatkowym utrudnieniem jest
fakt, ze czesto dochodzi do btednego rozpoznania, ponie-
waz banalne dolegliwosci bélowe odczuwane przez chorych

wskazujg na wystepowanie zmian zwyrodnieniowych lub
dyskopatii. Sytuacja ta stanowi duze wyzwanie dla klinicy-
sty, gdyz wymaga szybkiego i precyzyjnego postepowania
diagnostycznego. Dlatego waznym czynnikiem jest szybkie
rozpoznanie tej choroby, co daje najwieksze szanse na wy-
ciecie zmiany w sposéb kompletny, a co za tym idzie wpty-
wa na dtuga kontrole miejscowa. Wtasciwa i szybka
diagnostyka warunkuje rozpoczecie prawidtowego leczenia,
co z kolei pozwala na osiagniecie znaczacej poprawy jako-
ci zycia. Rezonans magnetyczny czy PET umozliwiaja bar-
dzo doktadne okreslenie rozlegtosci choroby i moga byé

Ryc. 1. W badaniu PET/CT w tkance podskérnej prawego podbrzusza
widoczne dwie sgsiadujgce zmiany lite taczace sie z miesniami
prostymi brzucha o wymiarach 91x70x80 mm z patologicznym
wzrostem metabolizmu glukozy za wyjatkiem centrum 25 mm SUV
5,0 67x62x71 mm SUV 7,4

Fig. 1. There are two solid changes in the subcutaneus tissuaes of the
light abdomen with conection to the plain abdomen muscle about
91x70x80 mm withe the pathological increase of glucosae matabolism
excluding the centre 25 mm SUV 5,0 and 67x62x71 mm SUV 7,4 in
the PET/CT examination
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Ryc. 2.-6. W badaniu MRI kregostupa piersiowego: ztamanie patologiczne trzonu Th12 z obnizeniem wysokosci i patologiczng masa
wewnatrz catego trzonu
Fig. 2.-6. There is a pathological fracturae of Th 12 in the NMR examination
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uzytecznym narzedziem do kontroli miejscowej choroby oraz
oceny przerzutdw [5, 10, 11]. W ocenie klinicznego stopnia
zaawansowania, rozpoznawania wznowy czy progresji cho-
roby badanie PET/CT powinno stac sie nowg metoda diagno-
styczna, uzupetniajaca dotychczas stosowane badania.
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