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Obraz patologiczny
Tomasz Tuziak

Fibrosarcoma reprezentuje dużą grupę zmian o różnicowaniu fibroblastyczno-miofi-
broblastycznym. Guzy tej grupy zbudowane są z dwóch populacji komórek – fibro-
blastów produkujących kolagen i miofibroblastów wykazujących ekspresję
miofilamentów.

W obrazie mikroskopowym komórki wrzecionowate tworzą przeplatające się wiąz-
ki, które swoim układem przypominają ości śledzia (herringbone pattern) (rycina).
Wysokodojrzała postać fibrosarcoma może imitować fibromatozę. Utkanie fibrosarco-
ma jest jednak bardziej bogatokomórkowe, a komórki mięsaka w porównaniu do ko-
mórek fibromatozy mają większe i bardziej hiperchromatyczne jądra. Guzy
o wyższym stopniu złośliwości są bogatokomórkowe i mają mniejszą ilość kolagenu.
Obecność licznych mitoz (powyżej 20 na 10 pól widzenia), martwica i mała ilość ko-
lagenu stanowią niekorzystne czynniki rokownicze. Rozpoznanie fibrosarcoma jest

Włókniakomięsak
(fibrosarcoma)

RRyy  ccii  nnaa..  Ob raz hi sto lo gicz ny fi bro sar co ma. Gę sto upa ko wa ne ko mór ki wrze cio no wa te uło żo ne są
w dłu gie wiąz ki przy po mi na ją ce ości śle dzia. Ko mór ki no wo two ro we wy ka zu ją wy raź ną hi per chro -
ma zję i ak tyw ność mi to tycz ną.
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przez wy klu cze nie i po le ga na eli mi na cji no wo two rów wrze cio no wa to ko mór ko wych
o in nych kie run kach róż ni co wa nia [1].

Im mu no hi sto che micz nie ko mór ki fi bro sar co ma wy ka zu ją do dat ni od czyn na obec -
ność wi men ty ny. Do dat ni od czyn na obec ność ak ty ny (smo oth mu sc le ac tin) jest
prze ja wem róż ni co wa nia mio fi bro bla stycz ne go. 

Spe cy ficz ne, bar dzo rzad ko wy stę pu ją ce pod ty py fi bro sar co ma to: 1. low gra de
my ofi bro bla stic sar co ma re pre zen tu ją cy aty po wy mio fi bro bla stycz ny guz z pre dy lek -
cją do gło wy i szyi, któ ry hi sto lo gicz nie przy po mi na fi bro ma to zę, 2. low gra de fi bro -
my xo id sar co ma zbu do wa ny z nie win nie wy glą da ją cych, ukła da ją cych się wi ro wa to
wrze cio no wa tych ko mó rek, cha rak te ry stycz nie po za gi na nych na czyń i na prze mien -
nie wy stę pu ją cych pól o na si lo nej ko la ge ni za cji i prze mia nie myk so id nej [2,3], 3.
scle ro sing epi the lio id fi bro sar co ma zbu do wa ny z ko mó rek epi te lio id nych uło żo nych
w gniaz da i sznu ry oto czo ne sub stan cją ko la ge no wą [4-6].
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Biologia molekularna
Janusz Limon

Molekularna cytogenetyka i genetyka
Guzy włókniakomięsaka wieku dorosłego w zdecydowanej większości są pseudo- lub
okołodiploidalne (ponad 95%) i wykazują najczęściej złożone aberracje chromosomowe [1].
Jednak w dwóch guzach wykryto zaangażowanie tego samego regionu chromosomu 2q21-
qter prowadzące do częściowej tri- lub tetrasomii chromosomu 2q [2]. Z innych częściej
występujących zmian cytogenetycznych potwierdzonych badaniami CGH opisano:
dodatkowy chromosom 8 oraz utraty chromosomów 1q12-qter, 10q23-10qter i 11q12-q22.

Większość guzów włókniakomięsaka wieku dziecięcego wykazuje obecność
translokacji t(12;15)(p13;q26) powodującej aktywację genu NTRK3 kodującego
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receptor kinazy tyrozynowej C [3]. Aktywację tę indukuje produkt białkowy genu
fuzyjnego zbudowanego z genów ETV6 (12p) oraz NTRK3 (15q). Gen ETV6/NTRK3
może być wykrywany technikami FISH lub RT-PCR. Obok t(12;15) równie
charakterystyczne zmiany cytogenetyczne dotyczą trisomii chromosomów 8, 11, 17
i 20. Uważa się, że trisomie tych chromosomów wiążą się z progresją guza. 

Zmiany cytogenetyczne włókniakomięsaka wieku dziecięcego są podobne do
zmian obserwowanych w guzach nerczaka mezoblastycznego, co sugeruje wspólny
tor patogenezy tych nowotworów.
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Uwagi kliniczno-terapeutyczne
Piotr Rutkowski

Włók nia ko mię sak jest obec nie jed nym z rza dziej roz po zna wa nych pod ty pów mię sa -
ków tka nek mięk kich (MTM), sta no wi oko ło 1-3% mię sa ków u do ro słych. Mo że wy -
stę po wać w każ dym wie ku i lo ka li za cji, je go ob raz kli nicz ny (nie bo le sne go gu za) nie
róż ni się zna czą co od po zo sta łych mię sa ków tka nek mięk kich. Naj czę ściej wy stę pu -
je w wie ku śred nim i zaj mu je głę bo kie tkan ki mięk kie koń czyn, tu ło wia oraz gło wy
i szyi. Czę stość wzno wy miej sco wej wy no si 12-79% i za le ży głów nie od do szczęt no -
ści za bie gu ope ra cyj ne go. Prze rzu ty od le głe wy stę pu ją do płuc i ko ści (szcze gól nie
krę go słu pa). 5-let nie prze ży cie wa ha się w gra ni cach 39-54%.W gru pie cho rych
z Ame ri can For ced In sti tu te of Pa tho lo gy me dia na wie ku cho rych wy no si ła 45 lat.
Pod sta wę le cze nia sta no wi ra dy kal ny za bieg ope ra cyj ny w sko ja rze niu z na pro mie nia -
niem. Zna czą cą gru pę cho rych na włók nia ko mię sa ki sta no wią przy pad ki no wo two rów
in du ko wa nych przez na pro mie nia nie. Okres la ten cji w ta kich przy pad kach wy no si
zwy kle od 4 do 15 lat. 
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