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Obraz patologiczny
Tomasz Tuziak

Termin fibrohistiocytoma malignum (MFH – malignant fibrous histiocytoma) stosu-
je się do grupy nowotworów obejmującej trzy jednostki chorobowe: pleomorphic ma-
lignant fibrous histiocytoma (undifferentiated high grade pleomorphic sarcoma),
giant cell malignant fibrous histiocytoma (undifferentiated pleomorphic sarcoma
with giant cells) i inflammatory malignant fibrous histiocytoma (undifferentiated
pleomorphic sarcoma with prominent inflammation). Dawniej była to najczęściej
rozpoznawana grupa mięsaków, dla której postulowano różnicowanie w kierunku fi-
broblastycznym i histiocytarnym [1-3].

W obrazie morfologicznym bardzo atypowe wrzecionowate i pleomorficzne ko-
mórki tworzą charakterystyczny wirowaty układ (storiform pattern). Zazwyczaj wi-
dać domieszkę złośliwych komórek olbrzymich wielojądrowych. Liczne figury

Złośliwy włóknisty mięsak
histiocytarny
(malignant fibrous histiocytoma, MFH)
– niezróżnicowany mięsak pleomorficzny

RRyy  ccii  nnaa..  Ob raz hi sto lo gicz ny MFH. Wrze cio no wa te i ple omor ficz ne ko mór ki o du żej aty pii two rzą
ukła dy wia tracz ko we (sto ri form pat tern). Licz ne fi gu ry mi to tycz ne i mar twi ca do peł nia wy bit nie zło -
śli wy ob raz mor fo lo gicz ny. 
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mi to tycz ne oraz po la mar twi cy do peł nia ją wy bit nie zło śli wy ob raz mi kro sko po wy [4-
6] (ry ci na). W po sta ci ol brzy mio ko mór ko wej (giant cell ma li gnant fi bro us hi stio cy -
to ma) w utka niu gu za wy stę pu ją licz ne ko mór ki ol brzy mie wie lo ją dro we ty pu
oste okla sta, a w po sta ci za pal nej (in flam ma to ry ma li gnant fi bro us hi stio cy to ma) ob -
ser wu je się bo ga tą do miesz kę ko mó rek za pal nych [7,8]. Obec nie uwa ża się, że po -
wyż sze ob ra zy mor fo lo gicz ne są spo ty ka ne w wie lu róż nych ni sko zróż ni co wa nych
no wo two rach zło śli wych [9]. Więk szość gu zów o ta kim wy glą dzie mi kro sko po wym
wy ka zu je okre ślo ną li nię róż ni co wa nia. Naj czę ściej bę dzie to róż ni co wa nie gład ko -
mię śnio we (le io my osar co ma), tłusz czo we (li po sar co ma), prąż ko wa no ko mór ko we
(rhab do my osar co ma) czy myk so id ne (my xo fi bro sar co ma) [10,11]. Ter min MFH po -
wi nien być za re zer wo wa ny je dy nie dla tych nie zróż ni co wa nych ple omor ficz nych mię -
sa ków, dla któ rych na wet przy za sto so wa niu tech nik do dat ko wych nie moż na
wy ka zać żad ne go kie run ku róż ni co wa nia. Z te go po wo du ple omor ficz na po stać MFH
trak to wa na ja ko sy no nim un dif fe ren tia ted ple omor phic sar co ma, roz po zna wa na jest
przez wy klu cze nie pod sta wo wych kie run ków róż ni co wa nia i sta no wi obec nie je dy nie
po ni żej 5% mię sa ków u do ro słych [9,12]. 
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Biologia molekularna
Janusz Limon

Cytogenetyka
Oce na wy ni ków ba dań cy to ge ne tycz nych jest trud na, gdyż na prze strze ni ostat nich lat
bar dzo zmie ni ły się dia gno stycz ne kry te ria te go mię sa ka. Wy ni ki ba dań cy to ge ne tycz -
nych do ty czą głów nie po sta ci ple cion ko wo -wie lo po sta cio wych (sto ri form -ple omor -
phic). Jed no jest pew ne – ka rio ty py tych gu zów ce chu ją się wy jąt ko wą zło żo no ścią
aber ra cji chro mo so mo wych licz bo wych i struk tu ral nych. Do mi nu ją gu zy tri  i te tra plo -
idal ne a w ob rę bie gu za ob ser wu je się wy so kie go stop nia róż no rod ność zmian chro mo -
so mo wych. Czę sto wy stę pu ją chro mo so my pier ście nio we, aso cja cje te lo me rycz ne oraz
chro mo so my dwu cen tro me ro we. Nie zna le zio no spe cy ficz nej dla tych mię sa ków aber -
ra cji chro mo so mo wej [1,2]. Po szu ki wa nia nie zrów no wa że nia ka rio ty po we go wśród
tych gu zów z za sto so wa niem me to dy CGH wska za ły na pew ne po wta rzal ne zmia ny
– utra ty chro mo so mów 2p24 -pter i 2q34 -qter oraz ca łych chro mo so mów 11, 13 i 16.
Do dat ko we ko pie do ty czy ły chro mo so mów 7p15 -pter, 7q32 i 1p31. 

Uwa ża się, że w pa to ge ne zie tych mię sa ków zna cze nie ma am pli fi ka cja sze re gu ge -
nów: SAS, MDM2, CDK4, DDI T3 i HMGIC (re gion chro mo so mu 12q12 -15). Zna -
cze nie opi sy wa nych mu ta cji ge nów TP53, RB1 czy MDM2 w pa to ge ne zie tych
mię sa ków jest nie zna ne. Wy kry to gen MA SL1 (MFH -am pli fied se qu en ces with leu -
ci ne -rich tan dem re pe ats) znaj du ją cy się w za mpli fi ko wa nym chro mo so mie 8p23.
W po nad 80% gu zów wy kry to utra tę chro mo so mu 13q14 -q21, w któ rym znaj du je się
gen su pre so ro wy RB1.

Związ ki mię dzy okre ślo ny mi zmia na mi cy to ge ne tycz ny mi, ta ki mi jak ad d19p13 [3]
czy do dat ko wa ko pia 7q32 a złym ro ko wa niem wy ma ga ją po twier dze nia.
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Uwagi kliniczno-terapeutyczne
Piotr Rutkowski

Zło śli wy włók ni sty mię sak hi stio cy tar ny (ma li gnant fi bro us hi stio cy to ma, MFH) jest
uwa ża ny za naj częst szy typ mię sa ka tka nek mięk kich (MTM) u do ro słych w po de -
szłym wie ku, jed nak w związ ku z licz ny mi kon tro wer sja mi w dia gno sty ce pa to lo gicz -
nej i hi stio ge ne zie w naj now szej kla sy fi ka cji no wo two rów tka nek mięk kich i ko ści
we dług WHO za ist nia ła ten den cja do od cho dze nia od te go roz po zna nia na rzecz
okre śle nia nie zróż ni co wa ny mię sak ple omor ficz ny o du żej zło śli wo ści (un dif fe ren tia -
ted high gra de ple omor phic sar co ma). Naj częst sza lo ka li za cja te go no wo two ru to
tkan ki głę bo kie koń czyn (głów nie udo). Z de fi ni cji jest to mię sak o du żej zło śli wo -
ści, naj częst szym miej scem prze rzu tów są płu ca. U 5% pa cjen tów stwier dza się prze -
rzu ty od le głe w płu cach już w chwi li roz po zna nia cho ro by. Agre syw ny prze bieg wią że
się ze złym ro ko wa niem, 5-let nie prze ży cia cał ko wi te po ra dy kal nym le cze niu chi rur -
gicz nym (naj czę ściej w sko ja rze niu z ra dio te ra pią, któ ra wpły wa ko rzyst nie na na -
wro ty miej sco we) kształ tu ją się na po zio mie 50-60%. Do naj istot niej szych czyn ni ków
ro kow ni czych na le żą wiel kość gu za pier wot ne go, na wro ty miej sco we, ra dy ka lizm le -
cze nia miej sco we go, obec ność prze rzu tów. 
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