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Streszczenie
step: Miesak prazkowanokomoérkowy jest najczestszym

W

jednak najczesciej w obrebie gtowy i szyi oraz uktadu moczowo-

miesakiem u dzieci wystepujacym w kazdej lokalizadji,

-ptciowego. Celem retrospektywnejanalizy jest charakterystyka
wynikéw leczenia w zaleznosci od lokalizacji i stopnia zaawanso-
wania guza.

Metody: Przeanalizowano dane demograficzne oraz wyniki ba-
dan TKi MR i biopsji u 17 dzieci w latach 2010-2016.

Wyniki: Miesak prazkowanokomaérkowy zostat wykryty u 17 dzie-
ci, u 10 chtopcéw i 7 dziewczat, $rednia wieku 7 lat. Najczestsza
lokalizacja miesaka byt oczodét, nastepnie okolica miesnia zwa-
czainosogardta, miednica mata z zajeciem pecherza moczowego,
pochwy, macicy, odbytnicy. Najrzadziej miesak prazkowanoko-
moérkowy wystepowat w obrebie koriczyny dolnej i jamy brzusz-
nej. Najlepsze efekty leczenia uzyskano u dzieci z miesakami praz-
kowanokomérkowy w miednicy w stopniu |, u ktérych uzyskano
catkowite wyleczenie. Najgorzej rokuja miesaki prazkowanoko-
morkowe oczodotu, jamy brzusznej i miednicy w stopniu Il IV.
Whioski: Przerzuty sq ztym czynnikiem rokowniczym u pacjen-
téw z miesakiem prazkowanokomérkowym. Radioterapia
odgrywa waznga role w leczeniu duzych miesakéw prazkowa-
nokomorkowych okolicy gtowy, ktérych nie mozna catkowicie
usuna¢. Paliatywna i adjuwantowa chemioterapia zwieksza czas

przezycia pacjentow.

Stowa kluczowe: miesak prazkowanokomaorkowy, TK, MR,
leczenie
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Abstract

ntroduction: Kaposi sarcoma, rhabdomyosarcoma is the most

common in children occurring in each location, but mostly in
the head and neck and urogenital system. The aim of the retro-
spective analysis is to characterize the results of treatment de-
pending on the location and stage of the tumor.
Methods: We analyzed demographic data and the results of CT
and MRI, and biopsy in 17 children in 2010-2016.
Results: sarcoma rhabdomyosarcoma was detected in 17 child-
ren, with 10 boys and 7 girls, the average age of 7 years. The
most common location sarcoma was eye socket, then the area
masseter muscle and nasopharynx, small pelvis with involve-
ment of the bladder, vagina, uterus, rectum. Least likely rhab-
domyosarcoma occurred in the lower limb and abdomen. The
best results were achieved in the treatment of children with
rhabdomyosarcoma in sarcoma of the pelvis in stage | and have
a full recovery. The worst prognosis had rhabdomyosarcomas
eye socket, abdomen and pelvisin stage Ill and IV.
Conclusion: Metastasis is a poor prognostic factor in patients
with rhabdomyosarcoma. Radiation therapy plays an important
role in the treatment of large rhabdomyosarcomas of the head
which can not be completely removed. Palliative and adjuvant
chemotherapy increases the survival time of patients.
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Wprowadzenie

Rhabdomyosarcoma (RMS) jest najczestszym miesakiem tkanek
miekkich u dzieci, stanowi 50% wszystkich miesakéw tkanek
miekkich i 15% guzdw litych u dzieci [1].

Posta¢ zarodkowa miesaka prazkowanokomérkowego jest
najczestsza odmiang histologiczna (87,4%), rzadziej wystepuje
posta¢ pecherzykowa (9,4%). Postac¢ zarodkowa czesciej wyste-
puje U mezczyzn (64%) w pierwszej dekadzie zycia (65%). Po-
sta¢ zarodkowa miesaka prazkowanokomérkowego najczesciej
wystepuje w obrebie gtowy i szyi (46,7%) i w obrebie uktadu
moczowo-ptciowego (16,1%). Posta¢ pecherzykowa miesaka
prazkowanokomérkowego najczesciej wystepuje w koriczynach
(65%) w trzech pierwszych dekadach zycia (80%) [2].

RMS w obrebie gtowy najczesciej wystepuje w oczodole
(25%) i nosogardle (25%), rzadsza lokalizacjg sq zatoki oboczne
nosa, uchoiszyja (10%) [1].

Rokowanie i leczenie zalezy od lokalizacji i wielkoSci guza.
RMS w oczodole ma najlepsze rokowanie, guzy szerzace sie do
jamy czaszki rokuja najgorzej [1].

Guzy zlokalizowane powierzchownie s usuwane chirurgicz-
nie, leczone radioterapia i adjuwantowga chemioterapia. Efekty
leczenia sa dobre (przezycie okoto 90%).

Guzy zlokalizowane gteboko, rozlegte, szerzace sie do jamy
czaszki nie sa usuwane chirurgicznie, leczenie polega na skoja-
rzeniu radioterapii i chemioterapii. Przezycie wynosi 57% [1].

Miesaki prazkowanokomérkowe opisuje sie w czterostopnio-
wej klasyfikacji wedtug Lawrenca.

Guz w stopniu | wystepuje w oczodole, powiece, gtowie i szyi,
uktadzie moczowo-ptciowym (poza pecherzem moczowym
i gruczotem krokowym).

Guz w stopniu Il wystepuje w pecherzu moczowym, gruczole
krokowym, kofczynach, tutowiu, ma wymiar mniejszy od 5 cm
i nie wystepuja przerzuty do weztéw chtonnych ani przerzuty
odlegte (do ptuc, watroby i kosci).

Guz w stopniu lll wystepuje w pecherzu moczowym, gruczo-
le krokowym, kofczynach, tutowiu, ma wymiar wiekszy od 5 cm
i moga wystepowac przerzuty do weztéw chtonnych, lecz nie
wystepuja przerzuty odlegte (do ptuc, watroby i kosci).

W stopniu IV wystepuja przerzuty odlegte (do ptuc, watroby
i kodci).

Badania TK i MR maja poréwnywalna doktadnos¢ w ocenie
rozlegtosci guza. Efekty leczenia najczesciej monitoruje sie w ba-
daniu MR z uwzglednieniem DCE, DWI, mapy ADC, PWI i MRSI
z uwagi na konieczno$¢ wykonywania wielu badar kontrolnych.

Materiat i metody

Diagnostyce zostato poddanych 24 dzieci w wieku 7,71 +/- 6,6 lat
(13 chtopcoéw i 11 dziewczynek) z wyczuwalnym guzem w bada-
niu fizykalnym.
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U dzieci wykonano badania TK w Zaktadzie Diagnostyki Obra-
zowej i Radiologii Zabiegowej Gérnoslaskiego Centrum Zdrowia
Dziecka im. Jana Pawta Il w Katowicach oraz badania MR w Pra-
cowni Rezonansu Magnetycznego Scanix w Katowicach, w kté-
rych opisano lokalizacje, wymiary, topografie, budowe guza
oraz przerzuty odlegte.

Do grupy badanejwtaczono 17 dzieci (u 10 chtopcow i 7 dziew-
czynek), w wieku od 1 do 15 lat (Srednia wieku 7,29, odchylenie
standardowe 16,80), u ktérych miesak prazkowanokomérkowy
zostat potwierdzony w biopsji materiatu operacyjnego.

Z badania wytaczono 7 dzieci, u ktérych wykluczono miesaka
prazkowanokomérkowego na podstawie badan TK, MR i biopsji.

Wiek i pte¢ pacjentdw, lokalizacja i stopier zaawansowania
guzéw w badaniach TK i MR w klasyfikacji AJCC [3], wyniki biop-
sji (typ histologiczny guza, gteboko$¢ nacieku, wymiar guza,
margines guza i przerzuty do weztéw chtonnych) i wyniki le-
czenia miesakéw prazkowanokomérkowych byty analizowane
retrospektywnie.

Catkowita resekcje guza wykonano u 2 pacjentéw na Oddzia-
le Chirurgii i Urologii SPSK6 SUM w Katowicach Gérnoslaskiego
Centrum Zdrowia Dziecka im. Jana Pawta Il. Adjuwantowa che-
mioterapie otrzymaty wszystkie dzieci na Oddziale Onkologii,
Hematologii i Chemioterapii SPSK6 SUM w Katowicach Gérno-
$laskiego Centrum Zdrowia Dziecka im. Jana Pawta Il. Radiotera-
pie wykonano u 13 pacjentéw.

Efekty leczenia byty monitorowane w badaniach TK i MR
wedtug kryteriéw RECIST (Response Evaluation Criteria in Solid
Tumors) [4]. Badania MR zostaty wykonane na 32 kanatowym
aparacie Optima MR 450w z opcjg GEM 1,5T w sekwencjach T1
spin echo przed i po kontrascie, T2 spin echo, FLAIR, DWI i ma-
pie ADC, w ptaszczyznach poprzecznej, czotowej i strzatkowe;j.
Badania zostaty opracowane przez lekarzy radiologéw na stacji
GE Medical System (Advantage Windows, software version 2.0).

Wyniki

Miesak prazkowanokomédrkowy wystepowat u 17 dzieci (u 10 chtop-
cdw i 7 dziewczat), Srednia wieku wynosita 7 lat.

Miesak prazkowanokomoérkowy wystepowat w oczodole
u 4 dzieci (16,66%), w obrebie gtowy u 3 dzieci (12,49%), w mied-
nicy matej u 6 dzieci (24,99%), w obrebie podudzia wystepowat
u 2 dzieci (8,33%), wjamie brzusznej u 2 dzieci (8,33%). Guz mied-
nicy matej wystepowat tylko w pecherzu moczowym u 1 dziecka
(4,16%), szerzyt sie na miesnie posladkowe u 1 dziecka (4,16%),
naciekat pecherz moczowy i odbytnice u 1 dziecka (4,16%), na-
ciekat pecherz moczowy, pochwe i macice u 1 dziecka (4,16%),
naciekat wargi sromowe u 1 dziecka (4,16%). Miesak prazko-
wanokomérkowy w nosogardle z penetracja do czaszki wyste-
powat u 1 dziecka (4,16%), w obrebie twarzoczaszki w okolicy
miesnia zwacza, bez nacieku mdzgowia wystepowat u 2 dzieci
(8,33%).
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Miesak prazkowanokomérkowy w stopniu | w klasyfikacji we-
dtug Lawrenca wystepowat u 8 dzieci (33,3%), w stopniu Il wy-
stepowat u 1 dziecka (4,16%), w stopniu Ill wystepowat u 5 dzieci
(20,83%), w stopniu IV wystepowat u 3 dzieci (12,50%).

Przerzuty do ptuc wystepowaty u 3 pacjentéw z zarodkowym
RMS w stopniu IV (u 2 dzieci w oczodole i 1 dziecka w miednicy).

Postac¢ zarodkowa miesaka prazkowanokomérkowego wyste-
powata u 14 dzieci (58,33%), postac pecherzykowa wystepowa-
ta u 1 dziecka (4,16%), posta¢ mieszana wystepowata u 2 dzieci
(8,33%).

Catkowita resekcje guza wykonano u 2 pacjentéw (z postacia
pecherzykowg miesaka prazkowanokomérkowego podudzia
w stopniu Il i postacig zarodkowa miesaka miednicy w stopniu
I). Adjuwantowa chemioterapie otrzymaty wszystkie dzieci.
Radioterapie wykonano u 13 pacjentéw (u 7 pacjentéw z mie-
sakiem prazkowanokomérkowym gtowy; u 2 w stopniu IV,
u 5w stopniu |, u 2 dzieci z miesakiem podudzia w stopniu Il i lll,
u 4 dzieci z miesakiem miednicy, u 2 wstopniul, u 1 wstopniu lll,
u 1 wstopniulV).

Wznowa guza najczesciej wystepowata w miesaku prazko-
wanokomérkowym w obrebie oczodotu, pecherza moczowego
i jamy brzusznej, w stopniu Ill i IV wedtug Lawrenca i w typie
zarodkowym.

Pomimo stabilnego obrazu guza w kontrolnych badaniach MR
widoczna byta poprawa kliniczna u dzieci.

Catkowite wyleczenie uzyskano u 9 dzieci: u 4 dzieci z za-
rodkowym miesakiem prazkowanokomérkowym w miednicy;
u 3 dzieci w stopniu l'i u 1 dziecka w stopniu IV, u 1 dziecka z pe-
cherzykowym miesakiem podudzia w stopniu I, u 2 dzieci z za-
rodkowym miesakiem w obrebie gtowy w stopniu I, u 1 dziecka
z zarodkowym miesakiem jamy brzusznej w stopniullliu 1 dziec-
ka z zarodkowym miesakiem w oczodole w stopniu I.

Ciagta regresje obserwuje sie u 5 dzieci (zarodkowy miesak
prazkowanokomérkowy podudzia w stopniu Ill, zarodkowy mie-
sak miednicy w stopniu Ill, zarodkowy miesak oczodotu w stop-
niu |'i w stopniu 1V, zarodkowy miesak okolicy gtowy w stopniu
1), stabilizacje choroby zaobserwowano u 2 dzieci (zarodkowy
miesak prazkowanokomérkowy jamy brzusznej w stopniu I, za-
rodkowy miesak oczodotu w stopniu V), ciagta progresje pomi-
mo leczenia obserwuje sie u 1 dziecka (zarodkowy miesak praz-
kowanokomaérkowy miednicy w stopniu lll). Zgony nie wystapity
w grupie badanych dzieci.

Dyskusja

Rhabdomyosarcoma jest rzadkim guzem, rocznie odnotowuje
sie 4,3 przypadkéw na milion dzieci [5].

Najczesciej wystepuje u dzieci w pierwszych dwéch latach
i w okresie dojrzewania [6].

Srednia wieku wystepowania miesakéw prazkowanokomér-
kowych wynosi 12 lat [7].
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Miesak prazkowanokomérkowy czesciej wystepowat u chtop-
cdbw (10:7), érednia wieku byta poréwnywalna u chtopcéw
i dziewczat (7,3:7,57).

Miesaki wystepuja najczesciej w gtowie i uktadzie moczowo-
-ptciowym [1] [6], nieco czesciej u chtopcdw (1,5:1) [8].

Miesak prazkowanokomoérkowy w gtowie wystepowat nie-
co czesciej u chtopcow (4:3), w miednicy wystepowat czesciej
u dziewczat (4:2). Miesak prazkowanokomoérkowy w konczynie
dolnejijamie brzusznej wystepowat u chtopcow.

Miesaki prazkowanokomérkowe w momencie wykrycia maja
duze wymiary i najczesciej wystepuja w Il stopniu [5] [6].

Przerzuty wystepuja najczesciej do weztdéw chtonnych, ptuc
i kodci[3].

Miesak prazkowanokomérkowy najczesciej wystepowat
w stopniu lilll (8:5), najrzadziej w stopniu Il IV (1:3).

Guzy w stopniu | wystepowaty czesciej w gtowie niz w miedni-
cy (5:3). Guzy w stopniu IV wystepowaty nieco czeSciej w gtowie
niz w miednicy (2:1).

Guzy w stopniu Ill wystepowaty w miednicy, jamie brzusznej
i konczynie dolnej, w stopniu Il na podudziu.

Przerzuty w miesaku prazkowanokomérkowym w stopniu
IV wystepowaty w ptucach, nieco czesciej w RMS w gtowie niz
w miednicy (2:1).

Typ zarodkowy miesakéw prazkowanokomérkowych wyste-
puje czesciej (80%) od typu pecherzykowego i lepiej rokuje [5].

Typ zarodkowy miesaka prazkowanokomérkowego byt czest-
szy od typu pecherzykowego (14:1). Typ pecherzykowy miesaka
miat lepsze rokowanie od typéw zarodkowych i uzyskano petne
wyleczenie.

Typ zarodkowy miesaka wystepowat nieco czesciej w gtowie
niz w miednicy (6:5), najrzadziej w jamie brzusznej i koriczynie
dolnej (2:1). Typ pecherzykowy miesaka prazkowanokomérko-
wego wystepowat w koriczynie dolnej.

Miesaki prazkowanokomérkowe z uwagi na lokalizacje, topo-
grafie i wymiary rzadko sg usuwane chirurgicznie w catosci [6].

Radioterapia jest stosowana zazwyczaj po czesciowej resekgji
guza [6] i opdZnia postep choroby [9].

Radioterapia zmniejsza czestos¢ wznéw guzdw usunietych
w catosdci [9].

Radioterapia zmniejsza wymiary duzych guzéw w stopniu Il
i IV przed leczeniem chirurgicznym, jest stosowana w leczeniu
paliatywnym i wydtuza czas przezycia [9].

Chemioterapia jest najczesciej stosowana metoda leczenia
miesakéw prazkowanokomaérkowych [6], hamuje postep cho-
roby i zmniejsza czesto$¢ wzndw oraz wydtuza czas przezycia
pacjentéw [9].

Catkowitg resekcje miesaka prazkowanokomérkowego w po-
dudziu i w miednicy wykonano z poréwnywalna czestoscia
w stopniu | Il (1:1).

Radioterapia byta stosowana najczesciej w leczeniu miesa-
kéw gtowy (gtowa : miednica : koficzyna dolna; 7:4:2), najczesciej
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w stopniu | (I: 1121121V, 7:1:2:3), u wszystkich pacjentéw po cze-
Sciowej resekgji guza.

Chemioterapia byta najczesciej stopowana metoda leczenia,
otrzymaty jg wszystkie dzieci, niezaleznie od lokalizacji i stopnia
zaawansowania guza.

Efekty leczenia zalezaty od stopnia zaawansowania miesakéw
na poczatku diagnozy, nie miaty zwiazku z wiekiem, ptcia i loka-
lizacja guza.

Catkowite wyleczenie uzyskano u 6 dzieci z miesakiem praz-
kowanokomérkowym w stopniu I, u 1 dziecka w stopniu II,
u 1 dziecka w stopniu lll'i 1 dziecka w stopniu IV.

Wznowa i progresja choroby najczeéciej wystepowaty w mie-
saku w stopniu llli 1V (2:1).

Przezycie 4-letnie bez wznowy wynosi 90% dla pacjentéw
zZRMS w stopniu |, 70% dla pacjentéw z RMS w stopniu Il [6].

Pacjenci z RMS w stopniu Il i IV majg najgorsze prognozy,
3-letnie przezycie wynosi 30% [6].

Whnioski

Przerzuty, wysoki stopier zaawansowania choroby na poczatku
diagnozy, w szczegdlnosci szerzenie sie guza do jamy czaszki sg
ztym czynnikiem rokowniczym u pacjentéw z miesakiem praz-
kowanokomérkowym. Badania TK i MR maja poréwnywalna
doktadnos$¢ w ocenie stopnia guza i monitorowaniu efektéw le-
czenia, jednak z uwagi na wiek grupy badanej i czeste badania
kontrolne, w celu zmniejszenia narazenia dzieci na promienio-
wanie jonizujace lepsza metoda do oceny efektéw leczenia jest
badanie MR. Radioterapia i paliatywna adjuwantowa chemiote-
rapia odgrywaja wazna role w leczeniu miesakéw prazkowano-
komérkowych./@
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