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Wprowadzenie

Migsaki tkanek migkkich, w poréwnaniu do innych nowotwordw ztosliwych, wyste-
puja stosunkowo rzadko - tylko okoto 1% nowotworow zlosliwych ogotem. Stanowig
jednak istotny problem w onkologii, poniewaz tworzg bardzo ztozong pod wzgledem
histologicznym i klinicznym grupe [1].

Obejmujg one dwie kategorie, ujete w 10 rewizji Miedzynarodowej Klasyfikacji Cho-
10b 1 Przyczyn Zgonow jako C47 — nowotwory ztosliwe nerwow obwodowych 1 autono-
micznego ukfadu nerwowego oraz C49 — nowotwory zloSliwe tkanki tacznej 1 innych
tkanek migkkich. W9 rewizji byty one klasyfikowane Iacznie jako 171 — nowotwory zlo-
Sliwe tkanki tacznej 1 innych tkanek migkkich. Z uwagi na porownywanie danych, w wick-
szoSci epidemiologicznych opracowan opartych na 10 rewizji Mi¢dzynarodowej
Klasyfikacji Chor6b i Przyczyn Zgonow, dane epidemiologiczne dotyczace nowotworow
zlosliwych tkanek mickkich obejmujg facznie dwie kategorie: C47 1 C49. Nalezy podkre-
§li¢, ze zamiast oficjalnego terminu: nowotwory zlosliwe tkanki facznej i innych tkanek
migkkich stosowane jest zamiennie okre$lenie: migsaki lub guzy tkanek migkkich [2,3].

Zestawienia epidemiologiczne dotyczace nowotworow ztosliwych tkanek mick-
kich sg trudne do porownania. Dane dotyczace epidemiologii migsakow tkanek migk-
kich sg bowiem obcigzone bledem wynikajacym ze zmian klasyfikacji topograficznej
1 morfologicznej, odzwierciedlajacych rozne definicje migsakow tkanek migkkich
i histologicznych typow nowotwordw ztosliwych zaliczanych do tej grupy. Okreslenie
rzeczywistej liczby zachorowan jest trudne z uwagi na diagnostyczne trudno$ci oraz
rozne zasady klasyfikowania przez patologow [4].

Dane epidemiologiczne dotyczgce zachorowan na migsaki tkanek migkkich
w Polsce zostaly opracowane na podstawie kart zgloszenia nowotworu ztosliwego
MzN-1a, przesytanych przez placowki stuzby zdrowia do wlasciwych rejestrow wo-
jewddzkich. Dane te, po opracowaniu, sa corocznie przekazywane do Krajowego
Rejestru Nowotworow, ktory dokonuje catosciowej analizy w skali Polski. Dane od-
no$nie zgonow z powodu nowotwordw ztosliwych tkanki tacznej 1 innych tkanek
mickkich w Polsce pochodzg z Gtownego Urzedu Statystycznego, gdzie sg opraco-
wywane na podstawie statystycznych kart zgonu.

Dane epidemiologiczne dotyczg wspdlczynnikow surowych i standaryzowanych
(wedtug populacji $wiatowej) zachorowalnoSci 1 umieralno$ci na 100 000, wskazni-
kow struktury zachorowan 1 zgonow oraz wskaznikow przezy¢ chorych. Nalezy pamic-
taé, ze mimo stale podejmowanych dzialan w celu poprawy zglaszalnosci nowotworow
ztosliwych. publikowane w Polsce dane sg w pewnym stopniu niedoszacowane [5].
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Epidemiologia miesakoéw tkanek miekkich na swiecie

7 powodu roznic i trudnosci w klasyfikowaniu migsakow tkanek mickkich mi¢dzy-
narodowe poréwnania zachorowalnosci mogg by¢ przeprowadzane jedynie w ograni-
czony sposob [6].

Zachorowalnos¢ na mig¢saki tkanek mickkich ksztattuje si¢ na podobnym pozio-
mie u obu pici i cho¢ ogolem wystepujg nieco czesciej u mezezyzn niz u kobiet, to
przewaga jest niewielka [7-9].

Zachorowalnos¢ na migsaki tkanek migkkich na $wiecie jest podobna w réznych
regionach geograficznych. Wspotezynniki zachorowalno$ci ksztaltuja si¢ na zblizo-
nym niskim poziomie, takze w krajach europejskich. Polska nalezy do krajow o Sred-
nim poziomie zachorowalnosci (1,3-1,6 zachorowan na 100 000 mezezyzn, 1,2-1,4
zachorowan na 100 000 kobiet, lata 1993-97) (ryc. 1, 2) [10].

Ogolnie stwierdza si¢, ze migsaki tkanek mig¢kkich stanowig mniej niz 1%
wszystkich nowotwordw ztosliwych. Przyktadowo, w Stanach Zjednoczonych
roczna zachorowalnos$¢ na migsaki tkanek migkkich wynosi okoto 2-3 na 100 000.
W latach 2000-2003 wspotczynnik zachorowalnosci na migsaki tkanek migkkich
(tacznie z sercem) wynosit 3,7 1 2,6 odpowiednio na 100 000 mezezyzn 1 kobiet
rasy bialej (dane dla SEER - 17 regionow geograficznych, standaryzacja wediug
populacji Stanéw Zjednoczonych) [11,12]. Rocznie w Stanach Zjednoczonych
rejestruje si¢ okoto 8000 zachorowan na migsaki tkanek migkkich, co stanowi
(tacznie z migsakami kosci — 2000 przypadkéow) okoto 1% zachorowan na nowo-
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twory zlo$liwe u dorostych i 15% zachorowan u dzieci [13,14]. W 2000 r. w Sta-  Zachorowalnos¢
na miesaki tka-

nach Zjednoczonych zarejestrowano 8100 nowych przypadkow zachorowan na miekkich.
migsaki tkanek migkkich (facznie z sercem), a American Cancer Society (ACS)  kobiety, Europa
szacuje, ze w 2006 r. liczba nowych zachorowan na te nowotwory w Stanach Zjed-  1993-97 [10]
noczonych wyniesie 9530 (w tym 5720 u mezezyzn i 3810 u kobiet). Trend za-
chorowalnosci na migsaki tkanek miekkich wskazuje na niewielka tendencje
wzrostowa (wg SEER 1,3% w latach 1975-2003, w tym dla m¢zczyzn lata 1975-
1985: 0,1, 1985-2003: 1,8, dla kobiet lata 1975-2003: 1,1) [11,12]. Nie wiadomo
jednak, czy jest to wynik rzeczywistego wzrostu liczby zachorowan, czy tez efekt
poprawy metod diagnostycznych i wickszego zainteresowania tg grupg Nowotwo-
row ztosliwych.
W latach 2000-2003 wspdlczynnik umieralno$ci z powodu migsakéow tkanek
mic¢kkich (facznie z sercem) wyni6st w Stanach Zjednoczonych 1,5 1 1,1 odpo-
wiednio na 100 000 mezczyzn 1 kobiet rasy biatej (standaryzacja wg populacji
amerykanskiej). Szacuje si¢ takze, ze w 2006 r. z powodu tych nowotworéw
umrze w Stanach Zjednoczonych ponad 3500 osob (1800 me¢zcezyzn i 1700 ko-
biet) [11,12].
Trend umieralnosci z powodu nowotwordw ztosliwych tkanek mickkich jest wy-
raznie malejacy, zwlaszcza u kobiet (wg SEER lata 1975-80: ogotem — 7,9, mezezyz-
ni — 7,6, kobiety — 8,1, 1980-1997: ogotem — 7,6, mezcezyzni — 1,2, kobiety - 1,5,
1997-2003: ogbtem — -3,9, mezezyzni — -3,3, kobiety — -4,5) [11,12].
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Tabela. 1. Zachorowania na nowotwory ztosliwe tkanek

miekkich. Mezczyzni, Polska 1963-2004 [5]

Tabela. 2. Zachorowania na nowotwory ztosliwe tkanek

miekkich. Kobiety, Polska 1963-2004 [5]

Wspdicz. zachorowalnosci Wspotcz. zachorowalnosci
Rok blélzcvigyl na 100 000 % Rok blélzcvzvl:;y| na 100 000 %
9t Surowy Standaryz. gt Surowy Standaryz.
1963 114 0,8 0,8 0,7 1963 100 0,6 0,6 0,5
1973 179 1,1 1,1 0,6 1973 165 1,0 0,9 0,6
1983 203 1.1 1,1 0,6 1983 179 1,0 0,8 0,5
1993 327 1,7 1,6 0,6 1993 333 1,7 1,4 0,7
2003 297 1,6 1,4 0,4 2003 284 1,5 1,2 0,5
2004 325 1,8 1,5 0,5 2004 302 1,5 1,2 0,5

Tabela 3. Zgony z powodu nowotworéw ztosliwych Tabela 4. Zgony z powodu nowotwordw ztosliwych

tkanek miekkich. Mezczyzni, Polska 1963-2004 tkanek miekkich. Kobiety, Polska 1963-2004
Wspotcz. umieralnosci Wspotcz. umieralnosci

Rok ble_lzc\f/kz)y| na 100 000 % Rok belecvzka>y| na 100 000 %
9t Surowy Standaryz. gt Surowy Standaryz.

1963 31 0,2 03 0,2 1963 38 0,2 0,2 0,2

1973 83 0,5 0,5 0,3 1973 83 0,5 04 04

1983 106 0,6 0,6 03 1983 81 0,4 0,3 0,3

1993 131 0,7 0,7 03 1993 123 0,6 04 04

2003 104 0,6 0,5 0,2 2003 103 0,6 04 0,2

2004 136 0,7 0,6 03 2004 109 0,5 0,4 0,3

Epidemiologia miesakoéw tkanek miekkich w Polsce

Dane dla Polski zostaly opracowane na podstawie publikacji Krajowego Rejestru No-
wotworow [5]. Migsaki tkanek migkkich to grupa nowotwordw ztosliwych stosunko-
wo rzadko wystepujacych w Polsce [4,15]. Zachorowania na te nowotwory stanowig
0,5% nowotworow zltosliwych ogdtem u obu plci.

Liczba zachorowan na nowotwory ztosliwe tkanek mickkich w Polsce w latach
1963-2004 wzrosta blisko 3-krotnie, z 214 do 627 (u me¢zczyzn z 114 do 325, u ko-
biet ze 100 do 302). W 1963 r. zarejestrowano w Polsce ogdlem 214 nowych zacho-
rowan na nowotwory ztosliwe tkanek migkkich, w 1973 r. 344, w 1983 1. 382, w 1993 1.
650, a w 2003 r. 581, co oznacza 2,7-krotny wzrost w ciggu 40 lat (6,8% nowych za-
chorowan rocznie). Szacuje si¢, ze w 2013 r. w Polsce liczba nowych zachorowan na
nowotwory ztosliwe tkanek migkkich wyniesie ponad 1000 [5].

W latach 1963-2004 w Polsce surowe wspotczynniki zachorowalnosci na nowo-
twory ztosliwe tkanek migkkich wzrosty z 0,8 do 1,8 u mezczyzn iz 0,6 do 1,5 u ko-
biet, natomiast standaryzowane wspoiczynniki zachorowalnosci wzrosty z 0,8 do
1,5 u me¢zezyzn iz 0,6 do 1,2 u kobiet na 100 000 (tab. 1, 2). W 2004 1. surowy
wspolczynnik zachorowalno$ci wynosit ogotem 1,6 zachorowan na 100 000 [5].
W oparciu o analize linii trendu stwierdzono staly wzrost wspotczynnikow zacho-
rowalnoSci na nowotwory ztoSliwe tkanek mi¢ckkich u obu ptci w Polsce w latach
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Rycina 4. Trend zachorowalnosci na nowotwory zto$liwe tkanek miekkich. Kobiety, Polska 1963-2004

1963-2004, zardwno w odniesieniu do wspotczynnikow surowych, jak 1 standaryzo-
wanych (ryc. 3,4). W 2004 r. zarejestrowano w Polsce 627 zachorowah na nowotwo-
ry ztoSliwe tkanki facznej i innych tkanek migkkich (C47, C49) (u mezezyzn 325,
u kobiet 302). Surowe wspotczynniki zachorowalno$ci wyniosty 1,8 1 1,5 odpowied-
nio na 100 000 mezczyzn i kobiet, a standaryzowane 1,5 u mezczyzn i 1,2 u kobiet
na 100 000 (tab. 1-2) [5].

Podobnie ksztaltowala si¢ sytuacja w odniesieniu do zgonow, jak i umieralnosci
z powodu nowotwordw ztosliwych tkanek migkkich w Polsce w latach 1963-2004.
Liczba zgonow z powodu nowotworow zlosliwych tkanek mickkich w Polsce w la-
tach 1963-2004 wzrosta 3,6-krotnie, z 69 do 245 (u m¢zcezyzn z 31 do 136, a u ko-
biet z 38 do 109) (tab. 3, 4). Podobnie wzrosty rowniez surowe wspotczynniki
umieralnoSci u obu plci: u mezezyzn z 0,2 w 1963 r. do 0,7 w 2004 r., a u kobiet
7 0,2 do 0,5 odpowiednio na 100 000. Standaryzowane wspo6iczynniki umieralno-
sci wzrosty z 0,3 do 0,6 u mezczyzn i u kobiet z 0,2 do 0,4 odpowiednio na 100 000
(tab. 3-4) [5]. Tempo wzrostu umieralnosci z powodu migsakow tkanek mickkich
obrazujg ryciny 51 6.

Liczba zgonow z powodu tych nowotworéw ztosliwych w Polsce w 2004 . wynio-
sta 136 u mezezyzn 1 109 u kobiet - razem 245 zgonow. Zgony z powodu nowotworow
zlo§liwych tkanek migkkich stanowily w 2004 1. 0,3% zgondéw z powodu nowotworéw
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Rycina 6. Trend umieralnosci z powodu miesakdw tkanek miekkich. Kobiety, Polska 1963-2004

zosliwych ogotem u obu plci. Surowy wspotezynnik umieralnosci na 100 000 wyno-
sit 0,7 u mezezyzn 1 0,5 u kobiet, natomiast standaryzowany wspotczynnik umieral-
nosci na 100 000 byt wyzszy u mezczyzn (0,6) niz u kobiet (0,4) (tab. 3, 4) [5].

Podobne tempo wzrostu surowych i standaryzowanych wspotczynnikow zachoro-
walno$ci 1 umieralno$ci wskazuje na rzeczywisty wzrost ryzyka zachorowania i zgo-
nu z powodu nowotwordw ztosliwych tkanek migkkich w Polsce, niezwigzany ze
starzeniem si¢ populacji.

Wspdlczynnik Smiertelnosci (iloraz liczby zgonow do liczby zachorowan) wyno-
sit w1963 1. 0,321 0,39 w 2004 r., co swiadczy o niewielkiej zmianie poziomu wy-
leczalno$ci w ciggu minionych 40 lat. Wspotczynnik smiertelno$ci w 2004 r.
w Polsce wynosit u me¢zezyzn 0,42, a u kobiet 0,36, co wskazuje na lepszg wyle-
czalno$¢ u kobiet [5].

Zachorowalnos¢ i umieralnos¢ chorych na miesaki tkanek
miekkich wedtug wieku

Zachorowalnos¢ na migsaki tkanek migkkich, jak i umieralnos¢ z ich powodu zmienia
si¢ w zaleznoSci od wieku (ryc. 7). Nowotwory te wystepuja w kazdym wieku zarow-
no u dzieci, jak i u dorostych, ale podobnie jak prawie wszystkie nowotwory ztosliwe,
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czescie] wystepujg u 0sob starszych. Srednio okoto 15% tych nowotworow ztosliwych
wystepuje u 0sob w wieku ponizej 15 lat, a okolo 40% u 0sob w wieku 55 1 wiecej lat.
Wsrod dorostych na migsaki tkanek migkkich najczesciej chorujg osoby w wieku 40-59
lat [14]. Dzieciece migsaki tkanek migkkich (zwtaszcza mig$niakomigsak prazkowa-
nokomorkowy — rhabdomyosarcoma) wystepuja przewaznie w wieku 1-3 lat [14].
U dzieci nowotwory te stanowig znacznie wickszy odsetek zachorowan (6,5-7% wszyst-
kich nowotwor6w ztosliwych wieku dziecigecego) niz u osdb dorostych [13].

Wspotcezynniki umieralno$ci z powodu migsakéw tkanek migkkich, podobnie jak
wspolczynniki zachorowalnoSci, wzrastaja wraz z wiekiem, poczawszy od 50-54 r.z.,
osiggajac najwyzsze wartosci w najstarszych grupach wieku [5].

Por6wnanie wspoltczynnikow zachorowalnoS$ci na migsaki tkanek migkkich 1 umie-
ralnosci z ich powodu w Polsce w latach 2000-2004 r. wedtug grup wieku pokazuje,
ze wartoSci wspdlczynnikow umieralnosci ksztaltujg sic na nizszym poziomie niz
wspdlczynniki zachorowalnosci, a r6znice miedzy nimi sg wicksze w starszych gru-
pach wiecku. Wskazuje to m.in. na postep diagnostyki oraz metod leczenia tej grupy
nowotworow ztosliwych, bardziej widoczny u mezcezyzn niz u kobiet.

Klasyfikacja topograficzna nowotworéw ztosliwych tkanek miekkich
Jak wspomniano wyzej, migsaki tkanek migkkich sg ujete w dwoch kategoriach 10
rewizji Mi¢dzynarodowej Klasyfikacji Chorob i Przyczyn Zgonow, tj. C471C49 [2,3].
W onkologii do tkanek migkkich zalicza si¢: tkanke taczna, ttuszczowa, mig$nie glad-
kie 1 poprzecznie prgzkowane, naczynia krwiono$ne, obwodowy uktad nerwowy. Wy-
faczono z tej grupy narzady wewnetrzne, ukiad weztow i naczyn chionnych,
nablonkowe elementy skory i bfon §luzowych [12]. Migsaki uktadu oddechowego
1 pokarmowego omawiane sg zwykle w grupie migsakow o specjalnych lokalizacjach.
Podobnie, oddzielnie ujmowany jest micsak Kaposiego, ktory nie miesci si¢ w kate-
gorii mi¢sakdw uktadu narzadu ruchu [1,15].

Tradycyjnie, w zestawieniach dotyczacych migsakow tkanek mickkich uwzgled-
niane sg tylko guzy zlokalizowane w tych tkankach. Zdaniem patologéw natomiast,
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guzy tkanek mickkich mogg pojawié si¢ w rdznych lokalizacjach (m.in. w skorze, na-
rzagdach wewnetrznych). Zachorowalno$¢ na migsaki tkanek migkkich jest zatem
niedoszacowana, poniewaz podawane w piSmiennictwie dane nie obejmujg nowo-
tworow skory 1 nowotworow o blizej nieokreslonym umiejscowieniu, nieklasyfikowa-
nych jako migsaki tkanki facznej 1 innych tkanek migkkich [15]. W celu przyblizenia
petnego obrazu sytuacji epidemiologicznej migsakow tkanek migkkich w niektorych
opracowaniach stosowane jest szersze okre$lenie — nowotwory mezenchymalne, jed-
na k oszacowanie rzeczywistej liczby guzow mezenchymalnych wystepujacych na-
rzadowo rowniez jest niemozliwe [16,17].

Migsaki tkanek migkkich mogg rozwina¢ si¢ w kazdym narzagdzie wewngtrznym
1 moga pojawiac si¢ w roznych lokalizacjach, ale najcz¢Sciej wystepuja w obrebie kon-
czyn (okoto 60%), nastgpnie w obrebie tutowia (klatki piersiowej, Srodpiersia, jamy
brzusznej i1 przestrzeni zaotrzewnowej — 15-20%). Najrzadziej migsaki wystepujg
w obrebie glowy i szyi (8-10%) [6].

Przezycie chorych na miesaki tkanek miekkich

Ogolnie obserwuje si¢ powolny, ale staly wzrost odsetka chorych na migsaki tkanek
migkkich z wieloletnimi przezyciami [1]. Wskaznik 5-letnich przezy¢ catkowitych
chorych na migsaki tkanek migkkich zlokalizowane w obrebie konczyn wynosi obec-
nie 65-78%. Odsetek chorych na migsaki tkanek migkkich, ktorzy przezyli 5 lat od
chwili rozpoznania choroby, wzrost z 40% w 1968 1. do 70% w 1989 r. [14]. W przy-
padku rozpoznania przerzutow okres przezycia jest nadal krotki 1 wynosi $rednio oko-
to roku [7].

Czynniki etiologiczne

Etiologia tych nowotworow w wickszosci przypadkow jest nieznana. Wicksze ryzyko
zapadalnosci na migsaki tkanek mickkich wigze si¢ z niektérymi zespotami uwarun-
kowanymi genetycznie (np. nerwiakowldkniakowatos¢ typu NF1 1 NF2, zespot Li-
-Fraumeni, zespot Gardnera, zesp6l Wernera), chorobami predysponujgcymi (np.
przewlekly obrzek chtonny [zespot Stewarta-Trevesa], schorzenia przebiegajace z im-
munosupresja) 1 czynnikami Srodowiskowymi (np. przebyte napromienianie, ekspo-
zycja na herbicydy, pestycydy, polichlorek winylu, dioksyny).
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