Miesak epiteloidny
(sarcoma epithelioides, sarcoma Enzingers,
epitheloid sarcoma)

Obraz patologiczny

Tomasz Tuziak

Sarcoma epithelioides to migsak o nieustalonym kierunku r6znicowania, ktéry mikro-
skopowo przypomina ziarnin¢ zapalng zbudowang z komérek nabtonkowych (epite-
lioidnych). Guz ten zostal opisany po raz pierwszy przez profesora Laskowskiego pod
nazwg sarcoma aponeuroticum [1]. Nowotwor ten ma predylekceje do skory i tkanek
glebokich dloni i przedramion. Rzadziej zajmuje dalsze czesci koficzyn dolnych [2].
Gdy dotyczy tulowia to najczescie] zlokalizowany jest w okolicy moczowo-plciowe;j
[3,4]. Klinicznie prezentuje si¢ jako zmiana zlozona z licznych matych, twardych, sta-
bo ograniczonych guzkéw wielkoSci od kilku milimetréw do 5 ¢cm zlokalizowanych
w skorze 1 tkance podskornej. Glgboko potozone zmiany majg wyrazny zwiazek z po-
wigziami i Sciggnami [5].

Rycina 1. Obraz histologiczny epithelioid sarcoma. Komorki miesaka o nabtonkowatym wygladzie
tworza gniazda przypominajace ziarnine zapalng



MIESAK EPITELOIDNY (SARCOMA EPITHELIOIDES, SARCOMA ENZINGERI, EPITHELOID SARCOMA)

Rycina 2. Barwienie immunohistochemiczne. Komérki miesaka epiteloidnego wykazuja silng ekspre-
sje (czerwone zabarwienie cytoplazmy) keratyny.

W obrazie mikroskopowym widoczny jest wzrost wieloguzkowy, z guzkami zbudo-
wanymi z komorek nabtonkowatych otaczajacych pola martwicy, co daje obraz po-
dobny do ziarniny zapalnej (ryc. 1).

Komorki epitelioidne guza wykazuja markery r6znicowania nabfonkowego, takie
jak keratyna i EMA (epithelial membrane antygen) [2,6-8] (ryc. 2).
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Biologia molekularna

Maria Debiec-Rychter

Cytogenetyka i genetyka molekularna

Analizy cytogenetyczne komoérek migsaka nabtonkowatego (epithelioid sar-
coma) wykazujg najczeSciej niespecyficzne aberracje strukturalne chromoso-
moéw, typu translokacji i delecji, oraz cze¢ste chromosomy nadliczbowe [1]
(http://cgap.nci.nih.gov/Chromosomes/Mitelman). Aberracje strukturalne do-

Rycina 3. Test diagnostyczny fluorescencyjnej hybrydyzacji in situ przy uzyciu sondy specyficznej dla
genu SMARCBT, wykonany na preparacie histologicznym guza. Widoczny jest brak sygnafu
hybrydyzacyjnego z sondy specyficznej dla genu SMARCBT (czerwone sygnaty) w odniesieniu do
referencyjnej sondy kontrolnej, specyficznej dla genu PDGFB (zielone sygnaty), co udowadnia utrate
loci genu SMARCB1. Oba geny zmapowane sg na chromosomie 22
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tyczg zwykle chromosomu 22 z miejscem zlamania w regionie 22q11 [2]. W regio-
nie tym zlokalizowany jest gen supresorowy SMARCBI (dawniej zwany INI1),
kodujacy podjednostke SWI/SNF kompleksu remodulujacego chromatyne jadro-
wa. Najnowsze badania w oparciu o hybrydyzacj¢ in situ i macierze CGH wykaza-
ty homozygotyczng utrate genu SMARCBI w ponad polowie przypadkow
epithelioid sarcoma, a badania czynnoSciowe brak produktu biatkowego genu
w wickszosci guzow [3]. Udowadnia to zwigzek przyczynowy powstawania lub
progresji nowotworu z nieprawidtowosciami funkcji SMARCBI. Inaktywacja
SMARCBI lezy rowniez u podioza powstawania innych nowotwordw, tzw. atypo-
wych guzow paleczkowatych osrodkowego uktadu nerwowego (atypical rhabdoid
tumors) lub pateczkowatych guzéw pozanerkowych (extrarenal rhabdoid tumor)
[4]. Co ciekawe epithelioid sarcoma i guzy pateczkowate wykazujg nie tylko jed-
nakowe podloze genetyczne, ale rowniez duze podobienstwo morfologiczne.
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Uwagi kliniczno-terapeutyczne

Piotr Rutkowski

Migsak epitelioidny (sarcoma epithelioides, migsak Enzingera) wyst¢puje najcze-
Sciej u mtodych dorostych (mediana wieku okofo 25 lat), glownie na dystalnych cz¢-
Sciach konczyn (jest to najczestszy miegsak tkanek miekkich [MTM] reki
i nadgarstka). Leczeniem z wyboru jest radykalne wyci¢cie chirurgiczne z uzupetnia-
jaca radioterapig, mogg jednak wystepowac wieloogniskowe wznowy miejscowe. Prze-
bieg kliniczny charakteryzuja liczne wznowy, co zwigzane jest z szerzeniem sic
komorek guza wzdtuz powiezi 1 Sciggien. Z czasem choroba ulega stopniowej pro-
gresji. U 40% pacjentdw pojawiaja si¢ przerzuty do pluc, weztow chtonnych, kosci
i mozgu. Czesciej niz w innych typach MTM mogg wystepowaé przerzuty do regio-
nalnych weztow chionnych, jednak najczestszym miejscem przerzutow sg pluca
i optucna. W przypadku wystapienia przerzutow wielodyscyplinarne leczenie skoja-
rzone (chemioterapia, chirurgia) jest postepowaniem z wyboru mogacym znaczaco
przedtuzy¢ przezycia chorych.
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