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Miesaki przestrzeni zaotrzewnowej

Lokalizacja migsaka tkanek mickkich (MTM) w przestrzeni zaotrzewnowej stano-
wi szczegolne wyzwanie lecznicze 1 na 0gdl wigze si¢ z gorszym rokowaniem niz kon-
czynowa. Specyfika tych migsakow polega na duzym potencjale nawrotow
miejscowych, rzadszym wystepowaniu przerzutow do ptuc (cz¢sciej do watroby) oraz
wickszej trudnoSci w osiagnicciu odpowiednich marginesow tkankowych (potozenie
pozaprzedziatowe, zaj¢cie waznych zyciowo narzagdow). Rozlegle resekeje obejmuja-
ce wraz z guzem sasiadujgce narzgdy (nerka, jelito, mig$nie, watroba) sg uzasadnio-
ne w przypadkach, jezeli nie pozostawia si¢ makroskopowych fragmentow guza. Przy
podejrzeniu naciekow mikroskopowych nowotworu nalezy rozwazy¢ zastosowanie
brachyterapii i/lub radioterapii §r6d- i przed- lub pooperacyjne;.

Diagnostyka i roznicowanie
Wiasciwa diagnostyka przedoperacyjna z pobraniem materiatu histologicznego (naj-
lepiej za pomocg biopsji gruboigiowej lub biopsji otwartej) i oceng radiologiczng jest
niezb¢dnym elementem postgpowania w przypadku migsakow przestrzeni zaotrzew-
nowej. Rozpoznanie nastepuje z reguly pozno (pozniej niz w lokalizacji konczyno-
wej), gdyz objawy MTM przestrzeni zaotrzewnowej sg bardzo niecharakterystyczne:
czesto bezobjawowy guz w obrebie jamy brzusznej, niekiedy utrata masy ciafa, bole
okolicy ledzwiowej], obrzek konczyny dolnej czy objawy ze strony przewodu pokar-
mowego (jak niedrozno$¢ czy krwawienie). W roznicowaniu nalezy uwzglednié no-
wotwory nablonkowe nerki, trzustki, nadnercza, nowotwory zarodkowe, chfoniaki
1 przerzuty nowotworow jadra. Pomocne moze by¢ badanie markerdéw surowiczych
(gonadotropina i alfa-fetoproteina).

Badaniem obrazowym z wyboru jest spiralna tomografia komputerowa (TK) z kon-
trastem jamy brzusznej i miednicy. Jej celem jest:
* ustalenie narzadu (miejsca) pochodzenia nowotworu
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Tabela 1. Wspdtczesne wyniki leczenia chorych na MTM przestrzeni zaotrzewnowe;.

Odsetek chorych | 5-letnie przezycia . o
. . 5-letnie przezycia
Badanie Liczba chorych poddanych wolne od nawrotu .
- " . catkowite

radykalnej resekgji miejscowego
Lewis i wsp. o o o
(1998) 500 80% 59% 70%
Jaques i wsp. o N .
(1990) 114 65% 49% Nie podano
Stoeckle i wsp. o o o
(2001) 165 65% 48% 46%
Hassan i wsp. o o o
(2004) 97 78% 44% 51%
Dziewirski i wsp. o o o
(2006) 87 66% 51% 55%
Gronchi i wsp. o o o
(2009) 152 90% 71% 60%
Bonvalot i wsp. o o o
(2009) 382 90% 49% 57%

* ocena odsetka samoistnej martwicy nowotworu (posrednie kryterium zlo$liwosci
klinicznej)
* ocena wydolnosci i funkcji obu nerek (u okofo 40% chorych konieczne jest wyko-
nanie nefrektomii)
* okreslenie rozleglosci nacieku nowotworowego
W dotychczasowych badaniach nie wykazano przewagi badania rezonansu magne-
tycznego (MR) nad TK w diagnostyce zmian zaotrzewnowych, chociaz na jego pod-
stawie mozna oceni¢ dodatkowe elementy (nie zawsze niezb¢dne):
* polozenie nowotworu w stosunku do watroby, nerek, trzustki (obrazy T-1 zalezne)
* roznicowanie nacieku migsni i ko$ci w bezposrednim sgsiedztwie (obrazy T-2 za-
lezne)
* zajecie duzych naczyn
* odpowiedZ nowotworu na ewentualne leczenie przedoperacyjne
Nalezy stanowczo podkresli¢, ze domniemana rozleglo$¢ nacieku uwidoczniona
w badaniu MR nie powinna by¢ podstawg do dyskwalifikacji chorego z operacji.
W celu okreslenia zaawansowania choroby konieczne jest wykonanie rentgeno-
gramu (RTG) klatki piersiowej w dwu projekcjach. W miar¢ potrzeby nalezy rowniez
uzupelnic¢ diagnostyke o badania endoskopowe przewodu pokarmowego.

Czynniki rokownicze i ocena stopnia zaawansowania

Wskazniki 5-letniego przezycia chorych na MTM przestrzeni zaotrzewnowej wyno-
szq 20-70% (tab. 1). Najcze¢scie] w okolicy tej wystepuja liposarcoma (zwlaszcza
well-differentatied liposarcoma i dedifferentiated liposarcoma), leiomyosarcoma
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1 MPNST. Niezaleznymi niekorzystnymi czynnikami rokowniczymi sg niedoszcz¢t-
ne leczenie chirurgiczne i wysoki stopien ztosliwosci histologiczne;.

System TNM jest rzadko stosowany u chorych na MTM przestrzeni zaotrzewno-
wej, poniewaz w wickszosci (ponad 90%) wystepuja migsaki o Srednicy powyzej 5 cm,
a stopien zfosliwosci histologicznej nie jest znany przed wykonaniem operacji i nie
jest potrzebny do podjecia decyzji o leczeniu operacyjnym.

Leczenie chirurgiczne

Radykalne leczenie chirurgiczne jest podstawows i1 jedyng metodg dajaca szans¢ wy-
leczenia chorych na MTM przestrzeni zaotrzewnowej. Operacja z intencjg wylecze-
nia powinna by¢ wykonana w makro- i mikroskopowo radykalnych granicach, co
oznacza margines prawidtowych tkanek powyzej 1 mm szerokoSci.

W wigkszosci przypadkow operacje rozpoczyna si¢ od cigcia posrodkowego (od
wyrostka mieczykowatego mostka do spojenia fonowego), szczegolnie w przypad-
kach operacji naglych. W przypadkach umiejscowienia w gornej cz¢Sci przestrzeni
zaotrzewnowej (powyzej naczyn nerkowych) wykonuje si¢ niekiedy cigcie piersiowo-
-brzuszne w utozeniu chorego na zdrowym boku. W umiejscowieniu w miednicy
(w tym mniejszej) zalecane jest stosowanie ci¢eia brzuszno-udowego (dostep za-
otrzewnowy z tzw. cigcia Karakousisa). Palpacyjnie bada si¢ jame brzuszng (obec-
nos¢ przerzutdw w watrobie 1 wszczepow Srodotrzewnowych). Nastepnie ocenia si¢
mozliwos¢ usunigcia guza w granicach makroskopowo zdrowych tkanek. Najczestsza
przyczyng odstapienia od operacji jest naciek aorty, zyly gtownej dolnej, zyly wrotnej,
naczyh krezkowych gornych i1 pnia trzewnego oraz przekraczanie linii poSrodkowe;j
ciala (rzadziej — naciek dwunastnicy, glowy trzustki, watroby 1 odnog przepony
w umiejscowieniu MTM w gornej cz¢sci przestrzeni zaotrzewnowej). Niepoliczal-
ne wszczepy do otrzewnej (peritonitis sarcomatosa) sg przeciwwskazaniem do prob
wyciecia ogniska pierwotnego migsaka (tzw. operacji cytoredukceyjnej).

Najbardziej pozadana jest resekcja blokowa (w jednym bloku z nacieczonymi na-
rzgdami), co jest mozliwe u 53-83% chorych. Radykalizm leczenia operacyjnego
utrudniaja stosunki anatomiczne, brak rzeczywistych przedzialow migSniowych, bez-
objawowy wzrost guza do duzych rozmiar6w i cz¢ste naciekanie zyciowo waznych
narzagdow. Najczg¢Scie] z nowotworem usuwane sg: nerki/nadnercza (46% chorych), je-
lito grube — hemikolektomia prawo- lub lewostronna (24%), cz¢sé trzustki (15%)
i §ledziona (10%). Migsaki przestrzeni zaotrzewnowej rozrastajg si¢ w sposob roz-
prezajacy, ale ze wzgledu na towarzyszacy im odcezyn desmoplastyczny nalezy cz¢sto
usuwac najblize] lezace narzady w celu srodoperacyjnej radykalnosci makroskopo-
wej. Resekceja blokowa MTM przestrzeni zaotrzewnowe] z nacieczonymi w sgsiedz-
twie narzadami nie tylko nie pogarsza przezy¢ chorych, ale wedlug analiz autorow
z osrodkow o duzym doswiadczeniu w leczeniu takich migsakow poprawia je. Nie-
ktorzy autorzy proponujg operowanie mi¢sakow przestrzeni zaotrzewnowej w sposob
przedzialowy usuwajac rowniez niezajete otaczajgce narzady, takie jak Sledziona, ogon
trzustki, nerka, migsien lgdzwiowy.

Stwierdzenie nacieku zyty glownej dolnej w badaniach obrazowych wymaga spe-
cjalnej analizy, poniewaz z jej Sciany moze rozwijac si¢ czeS¢ operowanych przypad-
kow leiomyosarcoma. W odcinku ponizej odejscia zyt nerkowych zyte glowng dolng
mozna wycig¢ lub podwigzac bez powaznych powikfan. Ubytki w gornej czesci (po-
wyzej odejscia zyl nerkowych) wymagajg jej rekonstrukeji.
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Tabela 2. Zasady chirurgicznego leczenia miesakow przestrzeni zaotrzewnowej.

* Po otwarciu jamy brzusznej palpacja narzadéw w poszukiwaniu rozsiewu (przerzutdw)
* Ocena mozliwosci wykonania radykalnego wyciecia

* Wykonanie resekcji blokowej z innymi narzagdami (jezeli konieczna)

+ Zyta gtéwna dolna ponizej nerek moze by¢ podwigzana

o Ubytki zylty gtéwnej powyzej zyt nerkowych musza by¢ rekonstruowane
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Rycina 1.
Przezycia catko-
wite w grupie 55
chorych na mie-
saki przestrzeni
zaotrzewnowej
leczonych w spo-
séb skojarzony
operacyjnie

i srodoperacyjng
brachyterapia

w wysokich daw-
kach

Podobnie jak i w przypadkach innych lokalizacji MTM przerzuty do weztow chion-
nych wystepujg wyjatkowo rzadko i1 nie ma potrzeby wykonywania limfadenektomii
przestrzeni zaotrzewnowej jednoczasowo z wycigciem migsaka. Podstawowe zasady
leczenia operacyjnego migsakow przestrzeni zaotrzewnowej zawarto w tabeli 2.

Przerzuty MTM przestrzeni zaotrzewnowej do odlegtych narzadow wystepuja sto-
sunkowo rzadko. Najczestszg przyczyng niepowodzen leczenia sg wznowy miejsco-
we, wyjasnia to paradoks gorszego rokowania tych nowotworéw mimo biologicznie
wolniejszego naturalnego przebiegu niz migsakow w lokalizacji koficzynowej. U po-
nad polowy z tych chorych podczas powtdrnej operacji mozna wykonac radykalne
wyci¢cie nawrotu migsaka, co wigze si¢ z wydtuzeniem przezy¢ w poréwnaniu z cho-
rymi leczonymi paliatywnie. Jednak wyniki leczenia chorych operowanych z powo-
du pierwotnych migsakow sg zdecydowanie lepsze niz z powodu wznowy. Dla
przykfadu w grupie 167 chorych na migsaki przestrzeni zaotrzewnowej leczonych
w Istituto Nazionale Tumori w Mediolanie 10-letnie przezycia wyniosty ponizej 30%
i byty zdecydowanie lepsze w grupie chorych operowanych z powodu guzéw pier-
wotnych niz z powodu wznowy.
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Objawy kliniczne

* Wyczuwalny guz 45-75%
e B6l w jamie brzusznej 40-60%

i okolicach ledzwiowych Rutynowe badania dodatkowe
 Zaburzenia neurologiczne  30% * Wywiady lekarskie i badanie przedmiotowe
e Utrata masy ciata <15% * RTG przegladowe klatki piersiowej
* Uczucie petnosci <10% w dwach projekcjach

jamy brzusznej * Badania dodatkowe: morfologia, biochemia
e Nudnosci, wymioty <10% * Badania krwi na BhCG, a-fetoproteine
« 7ylaki powrdzka nasiennego e USG jamy brzusznej, jgder

\ /

Badania dodatkowe z wyboru
Spiralna komputerowa tomografia jamy
brzusznej i miednicy z kontrastem

\

Stopien zaawansowania klinicznego TNM

{

Weryfikacja histologiczna
Biopsja cienkoigtowa
Biopsja gruboigtowa

Biopsja otwarta

{

Réznicowanie

Torbiele Miesaki zaotrzewnowe Miesaki kosci
Nowotwory tagodne Nowotwory zarodkowe Raki nerek
Fibromatozy Chtoniaki Nowotwory nadnerczy

Raki trzustki, jelita grubego

{

Decyzja terapeutyczna

Nieradykalne makroskopowo wycigcie MTM przestrzeni zaotrzewnowe;j gz:l;len:wazt oste
(ogniska pierwotnego lub wznowy) nie wydtuza przezy¢ chorych w poréwnaniu z cho- powania Sia— ¢

rymi poddanymi tylko laparotomii i biopsji diagnostycznej. U niektorych z tych cho-  gnostycznego
rych, dla poprawy jakoSci zycia, wykonuje si¢ zabiegi odbarczajgce uktad moczowy —w miesakach
(np. nefrostomia), omijajace zespolenia przy niedroznosci przewodu pokarmowego — Przestrzeni za-
i neurolizy w przypadkach silnych dolegliwosci bolowych. otrzewnowe

Leczenie uzupelniajace

Brak jest wynikow badan prospektywnych, ktore wskazywalyby jednoznacznie na
zmniejszenie czestosci wznow miejscowych w migsakach przestrzeni zaotrzewnowe;j
w wyniku teleradioterapii uzupelniajacej (przedoperacyjna, pooperacyjna) radykalne
leczenie operacyjne. Lokalizacja w przestrzeni zaotrzewnowej ze wzgledu na obecno$¢
narzadow krytycznych uniemozliwia cz¢sto bezpieczne uzyskanie optymalnej dawki
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Rycina 3.

Stan po resekcji
miesaka lewej
przestrzeni za-
otrzewnowej

napromieniania chorych na migsaki, czyli ponad 50 Gy i utrudnia zaplanowanie uzu-
petniajgcej radioterapii. Tepper 1 wsp. wykazali bowiem znamienng poprawe w kon-
troli miejscowej w przypadku zastosowania dawki powyzej 60 Gy w porownaniu
z dawkg <50 Gy. Nieudowodnione korzysci z uzupetniajacej radioterapii nalezy kry-
tycznie porownac z mozliwoscig wystapienia powiklan popromiennych, przede wszyst-
kim ze strony przewodu pokarmowego (np. przewlektych i trudnych do leczenia
standw zapalnych jelit, podniedroznosci przewodu pokarmowego). Obecnie trwa
w USA badanie ACOSOG Z9031 porownujace leczenie chirurgiczne z operacja sko-
jarzong z napromienianiem przedoperacyjnym z pol zewngetrznych.

Nieco bardziej zachecajgcych wynikow mozemy spodziewac si¢ po zastoso-
waniu facznym napromieniania z pol zewnatrznych (external-beam radiotherapy,
EBRT) 1 §rodoperacyjnego (intraoperative radiotherapy, [ORT). Teoretyczne za-
lety IORT obejmujg bezposrednie uwidocznienie leczonego obszaru, co pozwala na
wickszg kontrole rozktadu dawki oraz na dostarczenie wickszej dawki na objeto$¢
docelowa/loze migsaka (z szacunkowym efektem biologicznym dwa do pigciu ra-
zy wickszym niz w przypadku tradycyjnych frakcji z p6l zewnetrznych). W jedynym
prospektywnym badaniu klinicznym u chorych operowanych radykalnie stosowano
IORT (20 Gy) i EBRT (35-40 Gy) lub tylko pooperacyjniec EBRT (50-55 Gy)
i stwierdzono podobne przezycia catkowite oraz rzadsze wystgpowanie wznow
miejscowych w grupie napromienianej Srodoperacyjnie. Ponadto w grupie z [ORT
obserwowano znaczgco mniejszy odsetek powikian ze strony przewodu pokarmo-
wego. Podobne wyniki uzyskano w badaniach nierandomizowanych i retrospektyw-
nych. Badania przeprowadzone w Centrum Onkologii-Instytucie w Warszawie
potwierdzajg mozliwo$¢ zastosowania uzupelniajacej wysokodawkowej brachyte-
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Rycina 4.
rapii Srodoperacyjnej po usunieciu mig¢saka wraz z pooperacyjng radioterapig, co U};unigty miesak
pozwala na uzyskanie 5-letnich przezy¢ wolnych od nawrotu choroby przekracza- — przestrzeni za-
jacych 50% (ryc. 1). Coraz czeéciej obecnie w wybranych przypadkach jest stoso- — Otrzewnowej
wana radioterapia przedoperacyjna, co wigze si¢ z mozliwo$cig doktadniejszego &riz:réz\;vfa:er_
zaplanowania napromienianej objetoSci i ze zmniejszeniem powiklan toksycznych, pooperacyjny
gdyz migsak wypelnia przestrzen odsuwajac jelita poza pole napromieniane. Rola
chemioterapii uzupelniajacej w leczeniu migsakow przestrzeni zaotrzewnowej po-
zostaje nicustalona, chociaz moze mie¢ zastosowanie w indywidualnych przypad-
kach i typach histologicznych. Duze nadzieje budzg nowe leki ukierunkowane
molekularnie (np. inhibitory MDM2 i CDK4 w well-differentatied i dedifferentia-
ted liposarcoma).

Miesaki tkanek miekkich o lokalizacji Srodotrzewnowej

Najczestszym migsakiem tkanek migkkich o lokalizacji Srodotrzewnowej (i prawdo-
podobnie najczestszym typem migsaka tkanek migkkich obecnie rozpoznawanym)
jest nowotwor podscieliskowy przewodu pokarmowego (GIST), ktéry omoéwiono
w oddzielnym rozdziale. Migsaki §rodotrzewnowe inne niz GIST sg rozpoznawane
znacznie rzadziej 1 najezesciej sg to migs$niakomigsaki gladkokomorkowe (leiomyosar-
coma). Innym stosunkowo czesciej spotykanym typem histologicznym jest desmo-
plastic small round-cell tumor (DSRCT), wystepujacy glownie u mezezyzn w wieku
ponizej 30 lat. Rokowanie w tych nowotworach (oprocz GIST) jest bardzo niepomysl-
ne, gdyz S-letnie przezycia nie przekraczaja 30%. Korzystne czynniki rokownicze sta-
nowig: niski stopien zto$liwosci histologicznej, resekcja guza w granicach zdrowych
tkanek, umiejscowienie w jelicie cienkim, mniejszy ubytek masy ciafa i brak bolu
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brzucha. Przerzuty wystepuja
gtownie w watrobie lub pod
postacig  rozsiewu  $rod-
otrzewnowego. Objawy kli-
niczne sg niespecyficzne i za-
leza od lokalizacji 1 wielkoSci
nowotworu, ale nie sg zwigza-
ne z typem histologicznym.
Najczgsciej wystepujg bole
brzucha lub przewlekla nie-
dokrwisto$¢.  Podstawowg
metodg dajaca szanse na diu-
goletnie przezycia jest lecze-
nie chirurgiczne, jednak
w wielu przypadkach nie jest
one skuteczne lub mozliwe

Rycina 5.
Zdjecia ukazuja-
ce w sposéb
tréjwymiarowy
utozenie aplika-
tora HAM oraz
planowanie
srodoperacyjne-
go napromie-
niania

do przeprowadzenia. Podej-
mowane sg proby paliatywnej chemioterapii przerzutow do watroby (chemioembo-
lizacja lub infuzja do tetnicy watrobowej). W przypadku peritonitis sarcomatosa
proponuje si¢ leczenie operacyjne i1 chemioterapi¢ dootrzewnows. Skuteczno$¢
tych metod jest ograniczona.

Miesaki tkanek miekkich piersi

Stanowig okolo 1% wszystkich nowotwordw rejestrowanych nowotwordw ztosliwych
piersi. Najczestsze typy histologiczne stanowig: malignant fibrous histiocytoma, an-
giosarcoma 1 fibrosarcoma o r6znym stopniu zto$liwosci histologicznej (w tym GO dla
guza liSciastego). Angiosarcoma (zwykle o wysokim stopniu zlosliwosci) moga wyste-
powac sporadycznie lub w okolicy uprzednio napromienianej (indukowane). Nieko-
rzystne czynniki rokownicze stanowia: wysoki stopien zlosliwosci histologicznej,
nieradykalne leczenie chirurgiczne, wiek powyzej 50 lat 1 wielko$¢ guza powyzej
5 em. Podobnie do migsakow tkanek migkkich w innych lokalizacjach migsaki pier-
si rzadko daja przerzuty do wezldow chionnych i leczeniem operacyjnym z wyboru
powinna by¢ prosta amputacja piersi bez limfadenektomii pachowe;.
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