
1

Obraz patologiczny
Tomasz Tuziak

Clear cell sarcoma (czerniak złośliwy tkanek miękkich - malignant melanoma of the
soft part) rozwija się w ścięgnach i powięziach u ludzi młodych. W obrazie mikrosko-
powym widać dość jednakowe poligonalne i wydłużone komórki o jasnej cytopla-
zmie, które rosną w gniazdach a czasem tworząc nieregularne wiązki (rycina).
Komórki z depozytem melaniny i komórki olbrzymie wielojądrowe są nieliczne [1,2].

Rokowanie jest złe. Śmiertelność waha się od 37 do 59%. Przerzuty i wznowy po-
wstają nawet po 10 latach od rozpoznania choroby. Do niekorzystnych czynników ro-
kowniczych zalicza się: średnicę guza powyżej 6 cm, obecność martwicy oraz
wystąpienie wznowy miejscowej [3].

Immunohistochemicznie komórki guza wykazują ekspresję markerów różnicowa-
nia melanocytarnego, takich jak S-100 i HMB-45.

Mięsak jasnokomórkowy
(sarcoma clarocellulare, clear cell sarcoma, CCS)

RRyy  ccii  nnaa..  Ob raz hi sto lo gicz ny cle ar cell sar co ma. Ko mór ki mię sa ka o ja snej cy to pla zmie uło żo ne
w wiąz ki. Uwa gę zwra ca ją bar dzo wy raź ne ją der ka.
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Biologia molekularna
Janusz Limon

Molekularna cytogenetyka i genetyka
Więk szość przy pad ków te go mię sa ka wy ka zu je obec ność swo istej trans lo ka cji chro -
mo so mo wej t(12;22)(q13;q12), w wy ni ku któ rej po wsta je gen fu zyj ny zbu do wa ny
z ge nu AT F1 (12q13) oraz ge nu EWS (22q12) [1-4]. Trans lo ka cja t(12;22) mo że wy -
stę po wać ja ko je dy na zmia na w ka rio ty pie gu za, ale czę sto ob ser wu je się wy stę po wa -
nie do dat ko wych, czę sto zło żo nych aber ra cji chro mo so mo wych. Naj czę ściej
ob ser wu je się do dat ko we chro mo so my +8 i +7 oraz za bu rze nia struk tu ral ne chro -
mo so mu 22 in ne niż t(12;22)[5]. 

Pro dukt ge nu EWS/AT F1 moż na wy kry wać tech ni ką RT -PCR. Biał ko to po wo -
du je kon sty tu tyw ną ak ty wa cję ge nu AT F1 (ac ti va ting trans crip tion fac tor 1) i ma
istot ne zna cze nie w ży wot no ści ko mó rek mię sa ka ja sno ko mór ko we go. Swo ista trans -
lo ka cja t(12;22) nie wy stę pu je w czer nia kach zło śli wych [6].
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Uwagi kliniczno-terapeutyczne
Piotr Rutkowski

Mię sak ja sno ko mór ko wy (cle ar cell sar co ma, CCS), zwa ny rów nież czer nia kiem tka -
nek mięk kich, to rzad ki no wo twór zło śli wy tka nek mięk kich o cha rak te ry stycz nym
prze bie gu kli nicz nym. No wo twór ten ma cha rak te ry stycz ne ce chy mię sa ka tka nek
mięk kich (MTM) w po sta ci wol no ro sną ce go, nie bo le sne go gu za, któ ry na stęp nie
na bie ra agre syw ne go prze bie gu. Jak wspo mnia no wcze śniej cha rak te ry zu je go trans -
lo ka cja t(12;22) (q13;q12), co oprócz im pli ka cji dia gno stycz nych mo że mieć zna -
cze nie dla le cze nia ukie run ko wa ne go mo le ku lar nie.

Wy stę pu je głów nie na koń czy nach, naj czę ściej dol nych (sto py, oko li ca ko stek)
w oko li cy ścię gien i roz cię gien, czę sto w mło dym wie ku. W prze ci wień stwie do więk -
szo ści po zo sta łych ty pów MTM CCS ce chu je się znacz ną zdol no ścią do two rze nia
prze rzu tów do re gio nal nych wę złów chłon nych. W po stę po wa niu dia gno stycz nym
w tym pod ty pie MTM na le ży więc uwzględ nić wy ko na nie biop sji wę zła war tow ni -
cze go (co ma zna cze nie ro kow ni cze) z ewen tu al ną na stę po wą ra dy kal ną lim fa de nek -
to mią. Le cze nie po sta ci zlo ka li zo wa nych ogra ni cza się do ra dy kal ne go miej sco we go
wy cię cia z uzu peł nia ją cą ra dio te ra pią. We dług do stęp nych da nych i do świad czeń au -
to rów che mio te ra pia ma nie znacz ny wpływ na wy ni ki le cze nia CCS. Naj istot niej -
szym czyn ni kiem ro kow ni czym jest wiel kość gu za pier wot ne go (< lub ≥ 5 cm).
Ro ko wa nie cho rych na CCS jest ra czej złe, zwłasz cza w przy pad ku wy stą pie nia prze -
rzu tów do na rzą dów od le głych (głów nie płuc). Cho rzy wy ma ga ją dłu go trwa łej ob -
ser wa cji, gdyż zda rza ją się póź ne na wro ty tej cho ro by. W związ ku z opor no ścią na
kla sycz ną che mio te ra pię i obec no ścią cha rak te ry stycz nych za bu rzeń mo le ku lar nych
trwa ją obec nie ba da nia nad za sto so wa niem le cze nia ukie run ko wa ne go mo le ku lar nie
w tej gru pie no wo two rów (np. in hi bi to ry MET).
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