Wiokniakomiesak

(fibrosarcoma)

Obraz patologiczny

Tomasz Tuziak

Fibrosarcoma reprezentuje duzg grupe zmian o réznicowaniu fibroblastyczno-miofi-
broblastycznym. Guzy tej grupy zbudowane sg z dwoch populacji komorek — fibro-
blastow produkujacych kolagen 1 miofibroblastow wykazujacych ekspresje
miofilamentow.

W obrazie mikroskopowym komorki wrzecionowate tworzg przeplatajace si¢ wigz-
ki, ktore swoim ukfadem przypominajg osci $ledzia (herringbone pattern) (rycina).
Wysokodojrzata postac fibrosarcoma moze imitowac fibromatoze. Utkanie fibrosarco-
ma jest jednak bardziej bogatokomorkowe, a komorki migsaka w pordwnaniu do ko-
morek fibromatozy majg wicksze 1 bardziej hiperchromatyczne jadra. Guzy
o wyzszym stopniu zlo§liwosci sg bogatokomorkowe 1 majg mniejszg ilos¢ kolagenu.
Obecnos¢ licznych mitoz (powyzej 20 na 10 p6l widzenia), martwica i mata ilo$¢ ko-
lagenu stanowig niekorzystne czynniki rokownicze. Rozpoznanie fibrosarcoma jest

Rycina. Obraz histologiczny fibrosarcoma. Gesto upakowane komérki wrzecionowate utozone sg
w diugie wigzki przypominajace osci sledzia. Komaérki nowotworowe wykazujg wyrazng hiperchro-
mazje i aktywnos¢ mitotyczng.
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przez wykluczenie i polega na eliminacji nowotworow wrzecionowatokomorkowych
o innych kierunkach réznicowania [1].

Immunohistochemicznie komorki fibrosarcoma wykazujg dodatni odczyn na obec-
nos¢ wimentyny. Dodatni odczyn na obecnos¢ aktyny (smooth muscle actin) jest
przejawem roznicowania miofibroblastycznego.

Specyficzne, bardzo rzadko wystepujace podtypy fibrosarcoma to: 1. low grade
myofibroblastic sarcoma reprezentujacy atypowy miofibroblastyczny guz z predylek-
cja do glowy i szyi, ktory histologicznie przypomina fibromatoze, 2. low grade fibro-
myxoid sarcoma zbudowany z niewinnie wygladajacych, uktadajacych si¢ wirowato
wrzecionowatych komorek, charakterystycznie pozaginanych naczyn i naprzemien-
nie wystepujacych pdl o nasilonej kolagenizacji i przemianie myksoidnej [2,3], 3.
sclerosing epithelioid fibrosarcoma zbudowany z komorek epitelioidnych utozonych
w gniazda i sznury otoczone substancjg kolagenowg [4-6].
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Biologia molekularna

Janusz Limon

Molekularna cytogenetyka i genetyka
Guzy wiokniakomigsaka wieku dorostego w zdecydowanej wickszosci sa pseudo- lub
okolodiploidalne (ponad 95%) i wykazuja najczesciej ztozone aberracje chromosomowe [1].
Jednak w dwoch guzach wykryto zaangazowanie tego samego regionu chromosomu 2q21-
qter prowadzgce do czesciowej tri- lub tetrasomii chromosomu 2q [2]. Z innych czgsciej
wystepujacych zmian cytogenetycznych potwierdzonych badaniami CGH opisano:
dodatkowy chromosom 8 oraz utraty chromosomow 1q12-qter, 10g23-10gter i 11q12-g22.
Wickszos¢ guzow wiokniakomigsaka wieku dziecigcego wykazuje obecnosc
translokacji t(12;15)(p13;q26) powodujacej aktywacje genu NTRK3 kodujacego
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receptor kinazy tyrozynowej G [3]. Aktywacje t¢ indukuje produkt biatkowy genu
fuzyjnego zbudowanego z gendow E1V6 (12p) oraz NTRK3 (15q). Gen ETV6/NTRK3
moze by¢ wykrywany technikami FISH lub RT-PCR. Obok t(12;15) roéwnie
charakterystyczne zmiany cytogenetyczne dotyczg trisomii chromosoméw 8, 11, 17
1 20. Uwaza si¢, ze trisomie tych chromosomoéw wigzg si¢ z progresjg guza.

Zmiany cytogenetyczne wiokniakomigsaka wieku dziecigccego sg podobne do
zmian obserwowanych w guzach nerczaka mezoblastycznego, co sugeruje wspolny
tor patogenezy tych nowotworow.
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Uwagi kliniczno-terapeutyczne

Piotr Rutkowski

Widkniakomigsak jest obecnie jednym z rzadziej rozpoznawanych podtypow migsa-
kow tkanek migkkich (MTM), stanowi okoto 1-3% migsakow u dorostych. Moze wy-
stepowac w kazdym wieku 1 lokalizacji, jego obraz kliniczny (niebolesnego guza) nie
r6zni si¢ znaczgco od pozostatych miesakow tkanek migkkich. Najczesciej wystepu-
je w wieku Srednim i1 zajmuje glebokie tkanki migkkie konczyn, tufowia oraz glowy
1 szyl. Czesto$¢ wznowy miejscowe] wynosi 12-79% 1 zalezy giownie od doszczetno-
Sci zabiegu operacyjnego. Przerzuty odlegte wystepuja do ptuc 1 kosci (szczegolnie
kregostupa). 5-letnie przezycie waha si¢ w granicach 39-54%.W grupie chorych
z American Forced Institute of Pathology mediana wieku chorych wynosita 45 lat.
Podstawe leczenia stanowi radykalny zabieg operacyjny w skojarzeniu z napromienia-
niem. Znaczaca grupe chorych na wiokniakomigsaki stanowia przypadki nowotworow
indukowanych przez napromienianie. Okres latencji w takich przypadkach wynosi
zwykle od 4 do 15 lat.
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