Miesak jasnokomorkowy

(sarcoma clarocellulare, clear cell sarcoma, CCS)

Obraz patologiczny

Tomasz Tuziak

Clear cell sarcoma (czerniak ztosliwy tkanek migkkich - malignant melanoma of the
soft part) rozwija si¢ w Sciegnach i powi¢ziach u ludzi mtodych. W obrazie mikrosko-
powym widaé dos¢ jednakowe poligonalne i wydtuzone komérki o jasnej cytopla-
zmie, ktore rosng w gniazdach a czasem tworzgc nieregularne wigzki (rycina).
Komorki z depozytem melaniny i komérki olbrzymie wielojadrowe sg nieliczne [1,2].

Rokowanie jest zle. Smiertelnosé waha si¢ od 37 do 59%. Przerzuty i wznowy po-
wstajg nawet po 10 latach od rozpoznania choroby. Do niekorzystnych czynnikéw ro-
kowniczych zalicza si¢: Srednice guza powyzej 6 c¢cm, obecno$¢ martwicy oraz
wystgpienie wznowy miejscowej [3].

Immunohistochemicznie komorki guza wykazuja ekspresje markerow roznicowa-
nia melanocytarnego, takich jak S-100 1 HMB-45.

Rycina. Obraz histologiczny clear cell sarcoma. Komorki miesaka o jasnej cytoplazmie utozone
w wigzki. Uwage zwracajg bardzo wyrazne jaderka.



MIESAK JASNOKOMORKOWY (SARCOMA CLAROCELLULARE, CLEAR CELL SARCOMA, CCS)

Pismiennictwo

1. Mukai M, Torikata C, Iri H i wsp. Histogenesis of clear cell sarcoma of tendons and aponeuroses. An elec-
tron-microscopic, biochemical, enzyme histochemical, and immunohistochemical study. Am ] Pathol, 1984;
114: 264-272.

2. Enzinger FM. Clear-Cell Sarcoma of Tendons and Aponeuroses. an Analysis of 21 Cases. Cancer, 1965; 18:
1163-1174.

3. Chung EB, Enzinger FM. Malignant melanoma of soft parts. A reassessment of clear cell sarcoma. Am ]
Surg Pathol, 1983; 7: 405-413.

Biologia molekularna

Janusz Limon

Molekularna cytogenetyka i genetyka

Wickszos¢ przypadkow tego migsaka wykazuje obecno$¢ swoistej translokacji chro-
mosomowe;j t(12;22)(q13;q12), w wyniku ktorej powstaje gen fuzyjny zbudowany
z genu ATF1 (12q13) oraz genu EWS (22q12) [1-4]. Translokacja t(12;22) moze wy-
stgpowac jako jedyna zmiana w kariotypie guza, ale cz¢sto obserwuje sic wystgpowa-
nie dodatkowych, czgsto zlozonych aberracji chromosomowych. Najczesciej
obserwuje si¢ dodatkowe chromosomy +8 i +7 oraz zaburzenia strukturalne chro-
mosomu 22 inne niz t(12;22)[5].

Produkt genu EWS/ATFI mozna wykrywac technikg RT-PCR. Biatko to powo-
duje konstytutywng aktywacje genu A7FI (activating transcription factor 1) i ma
istotne znaczenie w zywotno$ci komorek migsaka jasnokomdrkowego. Swoista trans-
lokacja t(12;22) nie wystgpuje w czerniakach ztosliwych [6].
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Uwagi kliniczno-terapeutyczne

Piotr Rutkowski

Migsak jasnokomorkowy (clear cell sarcoma, CCS), zwany rowniez czerniakiem tka-
nek migkkich, to rzadki nowotwor ztosliwy tkanek mickkich o charakterystycznym
przebiegu klinicznym. Nowotwor ten ma charakterystyczne cechy migsaka tkanek
mickkich (MTM) w postaci wolno rosngcego, niebolesnego guza, ktory nastgpnie
nabiera agresywnego przebiegu. Jak wspomniano weze$niej charakteryzuje go trans-
lokacja t(12;22) (q13;q12), co oprocz implikacji diagnostycznych moze mie¢ zna-
czenie dla leczenia ukierunkowanego molekularnie.

Wystepuje gltownie na konczynach, najcz¢sciej dolnych (stopy, okolica kostek)
w okolicy Sciggien i rozciggien, cz¢sto w mlodym wieku. W przeciwienstwie do wigk-
szoSci pozostalych typow MTM CCS cechuje si¢ znaczng zdolnoscig do tworzenia
przerzutdow do regionalnych weztow chtonnych. W postgpowaniu diagnostycznym
w tym podtypie MTM nalezy wicc uwzgledni¢ wykonanie biopsji wezta wartowni-
czego (co ma znaczenie rokownicze) z ewentualng nastepows radykalng limfadenek-
tomig. Leczenie postaci zlokalizowanych ogranicza si¢ do radykalnego miejscowego
wyciecia z uzupetniajacg radioterapig. Wedtug dostgpnych danych i doswiadezen au-
torow chemioterapia ma nieznaczny wplyw na wyniki leczenia CCS. Najistotniej-
szym czynnikiem rokowniczym jest wielko$¢ guza pierwotnego (< lub > 5 cm).
Rokowanie chorych na CCS jest raczej zte, zwlaszcza w przypadku wystapienia prze-
rzutow do narzadow odleglych (glownie ptuc). Chorzy wymagajg dtugotrwalej ob-
serwacji, gdyz zdarzajg si¢ pdzne nawroty tej choroby. W zwigzku z opornoscig na
klasyczng chemioterapi¢ i obecnoscig charakterystycznych zaburzen molekularnych
trwajg obecnie badania nad zastosowaniem leczenia ukierunkowanego molekularnie
w tej grupie nowotworow (np. inhibitory MET).
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