Z1osliwy wioknisty migsak
histiocytarny

(malignant fibrous histiocytoma, MFH)
— niezroznicowany miesak pleomorficzny

Obraz patologiczny

Tomasz Tuziak

Termin fibrohistiocytoma malignum (MFH — malignant fibrous histiocytoma) stosu-
je sie do grupy nowotworow obejmujacej trzy jednostki chorobowe: pleomorphic ma-
lignant fibrous histiocytoma (undifferentiated high grade pleomorphic sarcoma),
giant cell malignant fibrous histiocytoma (undifferentiated pleomorphic sarcoma
with giant cells) 1 inflammatory malignant fibrous histiocytoma (undifferentiated
pleomorphic sarcoma with prominent inflammation). Dawniej byta to najczesScie)
rozpoznawana grupa mi¢sakow, dla keorej postulowano réznicowanie w kierunku fi-
broblastycznym i histiocytarnym [1-3].

W obrazie morfologicznym bardzo atypowe wrzecionowate i pleomorficzne ko-
morki tworzg charakterystyczny wirowaty uktad (storiform pattern). Zazwyczaj wi-
da¢ domieszke ztoSliwych komorek olbrzymich wielojadrowych. Liczne figury

Rycina. Obraz histologiczny MFH. Wrzecionowate i pleomorficzne komarki o duzej atypii tworzg
uktady wiatraczkowe (storiform pattern). Liczne figury mitotyczne i martwica dopetnia wybitnie zto-
Sliwy obraz morfologiczny.
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mitotyczne oraz pola martwicy dopetniajg wybitnie zlosliwy obraz mikroskopowy [4-
6] (rycina). W postaci olbrzymiokomdrkowej (giant cell malignant fibrous histiocy-
toma) w utkaniu guza wystepuja liczne komorki olbrzymie wielojadrowe typu
osteoklasta, a w postaci zapalnej (inflammatory malignant fibrous histiocytoma) ob-
serwuje si¢ bogata domieszke komorek zapalnych [7,8]. Obecnie uwaza si¢, ze po-
wyzsze obrazy morfologiczne sg spotykane w wielu roznych niskozréznicowanych
nowotworach ztosliwych [9]. Wickszo$¢ guzow o takim wygladzie mikroskopowym
wykazuje okreslong lini¢ rdznicowania. NajczeSciej bedzie to roznicowanie gtadko-
mi¢sniowe (leiomyosarcoma), ttuszczowe (liposarcoma), prgzkowanokomorkowe
(rhabdomyosarcoma) czy myksoidne (myxofibrosarcoma) [10,11]. Termin MFH po-
winien by¢ zarezerwowany jedynie dla tych niezréznicowanych pleomorficznych mig-
sakow, dla ktorych nawet przy zastosowaniu technik dodatkowych nie mozna
wykazac zadnego kierunku réznicowania. Z tego powodu pleomorficzna postat MFH
traktowana jako synonim undifferentiated pleomorphic sarcoma, rozpoznawana jest
przez wykluczenie podstawowych kierunkow réznicowania i stanowi obecnie jedynie
ponizej 5% migsakow u dorostych [9,12].
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Biologia molekularna

Janusz Limon

Cytogenetyka

Ocena wynikow badan cytogenetycznych jest trudna, gdyz na przestrzeni ostatnich lat
bardzo zmienily si¢ diagnostyczne kryteria tego migsaka. Wyniki badan cytogenetycz-
nych dotyczg gldownie postaci plecionkowo-wielopostaciowych (storiform-pleomor-
phic). Jedno jest pewne — kariotypy tych guzéw cechujg si¢ wyjatkows zlozonoscig
aberracji chromosomowych liczbowych 1 strukturalnych. Dominujg guzy tri i tetraplo-
idalne a w obrebie guza obserwuje si¢ wysokiego stopnia réznorodno$¢ zmian chromo-
somowych. Czgsto wystepuja chromosomy pierScieniowe, asocjacje telomeryczne oraz
chromosomy dwucentromerowe. Nie znaleziono specyficznej dla tych migsakow aber-
racji chromosomowe;j [1,2]. Poszukiwania niezrownowazenia kariotypowego wsrod
tych guzow z zastosowaniem metody CGH wskazaly na pewne powtarzalne zmiany
— utraty chromosomow 2p24-pter i 2q34-qter oraz catych chromosomow 11, 131 16.
Dodatkowe kopie dotyczyty chromosomow 7p15-pter, 7932 1 1p31.

Uwaza si¢, ze w patogenezie tych migsakow znaczenie ma amplifikacja szeregu ge-
now: SAS, MDM2, CDK4, DDIT3 i HMGIC (region chromosomu 12q12-15). Zna-
czenie opisywanych mutacji genow 7P53, RB1 czy MDM?2 w patogenezie tych
mi¢sakow jest nieznane. Wykryto gen MASL7 (MFH-amplified sequences with leu-
cine-rich tandem repeats) znajdujacy si¢ w zamplifikowanym chromosomie 8p23.
W ponad 80% guzow wykryto utrate chromosomu 13q14-q21, w ktorym znajduje si¢
gen supresorowy RBI.

Zwiazki miedzy okreSlonymi zmianami cytogenetycznymi, takimi jak add19p13 [3]
czy dodatkowa kopia 7q32 a ztym rokowaniem wymagajg potwierdzenia.
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Uwagi kliniczno-terapeutyczne

Piotr Rutkowski

Ztosliwy wioknisty migsak histiocytarny (malignant fibrous histiocytoma, MFH) jest
uwazany za najczestszy typ migsaka tkanek mickkich (MTM) u dorostych w pode-
sztym wieku, jednak w zwiazku z licznymi kontrowersjami w diagnostyce patologicz-
nej 1 histiogenezie w najnowszej klasyfikacji nowotworow tkanek migkkich i kosci
wedtug WHO zaistniala tendencja do odchodzenia od tego rozpoznania na rzecz
okreslenia niezroznicowany migsak pleomorficzny o duzej zloSliwosci (undifferentia-
ted high grade pleomorphic sarcoma). Najcz¢stsza lokalizacja tego nowotworu to
tkanki giebokie konczyn (gtownie udo). Z definicji jest to migsak o duzej zloSliwo-
Sci, najezestszym miejscem przerzutdw sg ptuca. U 5% pacjentow stwierdza si¢ prze-
rzuty odlegle w ptucach juz w chwili rozpoznania choroby. Agresywny przebieg wigze
si¢ ze zlym rokowaniem, 5-letnie przezycia catkowite po radykalnym leczeniu chirur-
gicznym (najczesciej w skojarzeniu z radioterapig, ktora wplywa korzystnie na na-
wroty miejscowe) ksztaltujg si¢ na poziomie 50-60%. Do najistotniejszych czynnikow
rokowniczych nalezg wielkoS¢ guza pierwotnego, nawroty miejscowe, radykalizm le-
czenia miejscowego, obecnos¢ przerzutdw.
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