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Mięsak ten mikroskopowo zbudowany jest z komórek o obfitej ziarnistej cytopla-
zmie, które tworzą gniazda o małej kohezji, co daje obraz przypominający pęche-
rzyki (alveole). Gniazda komórkowe porozdzielane są bogatą siecią naczyń
włosowatych (rycina). Komórki mięsaka są duże, poligonalne lub okrągłe z central-
nie położonym jądrem i dużym jąderkiem. Barwienie PAS (periodic acid-schiff)
ukazuje cytoplazmatyczny glikogen i charakterystyczne romboidalne kryształy
[1,2]. Bogata sieć naczyniowa guza jest przyczyną obfitych krwawień w czasie ope-
racji chirurgicznych.

Przebieg kliniczny jest bardzo agresywny z wcześnie pojawiającymi się przerzuta-
mi odległymi, najczęściej w płucach. Przerzut do płuc jest często pierwszym objawem

Mięsak pęcherzykowy
tkanek miękkich
(alveolar soft part sarcoma)

RRyy  ccii  nnaa..  Ob raz hi sto lo gicz ny alve olar soft part sar co ma. Gniaz da ko mó rek mię sa ka przy po mi na ją ce
pę che rzy ki oto czo ne są bo ga tą sie cią na czyń
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cho ro by. In ny bar dzo cha rak te ry stycz ny dla alve olar soft part sar co ma prze bieg kli -
nicz ny to po ja wie nie się prze rzu tu 10 lub wię cej lat po usu nię ciu gu za pier wot ne go
[2,3]. 5-let nie, 10-let nie i 20-let nie prze ży cia pa cjen tów bez prze rzu tów w chwi li
roz po zna nia wy no szą od po wied nio 60, 38 i 15% [3].

Im mu no hi sto che micz nie alve olar soft part sar co ma wy ka zu je ko ek spre sję wi men -
ty ny, MSA (mu sc le -spe ci fic ac tin) oraz de smi ny i brak eks pre sji cy to ke ra ty ny i EMA
(epi the lial mem bra ne an ty gen) [2,4-7]. W od róż nie niu od rhab do my osar co ma, w któ -
rym My oD1 stwier dza ny jest w lo ka li za cji ją dro wej, alve olar soft part sar co ma pre zen -
tu je od czyn cy to pla zma tycz ny [8].

Alve olar soft part sar co ma ce chu je spe cy ficz na trans lo ka cja chro mo so mal na
t(X;17)(p11;q25), któ rej na stęp stwem jest chi me rycz ny gen TFE3 -ASPL. Pro dukt
biał ko wy te go ge nu peł ni ro lę czyn ni ka trans kryp cyj ne go [9]. 
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Cy to ge ne ty ka i ge ne ty ka mo le ku lar na
Cha rak te ry stycz nym mar ke rem roz po znaw czym dla alve olar soft part sar co ma jest nie -
zrów no wa żo na trans lo ka cja der(17)t(X;17)(p11;q25), któ rej wy ni kiem jest nie pra wi -
dło wa fu zja ge nu TFE3 (umiej sco wio ne go na chro mo so mie Xp11) z ge nem ASPL
(zma po wa ne go na chro mo so mie 17q25) [1-3]. Chi me rycz ne biał ko fu zyj ne peł ni funk -
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cję nie pra wi dło we go czyn ni ka trans kryp cyj ne go, mo du lu ją ce go czyn ność wie lu ge nów
do ce lo wych, mię dzy in ny mi MET i VEGF (va scu lar en do the lial growth fac tor) [4,5].
In du ko wa nie na de kspre sji re cep to ra bło no we go MET przez fu zyj ny trans krypt TFE3 -
-ASPL w obec no ści li gan da wą tro bo we go czyn ni ka wzro stu (HGF, he pa to cy te growth
fac tor) pro wa dzi do sa mo wzbu dze nia ak tyw no ści ki na zo wej biał ka re cep to ro we go, co
sprzy ja nie kon tro lo wa nej pro li fe ra cji. On ko gen MET sta no wi atrak cyj ny po ten cjal ny
cel mo le ku lar ny w przy szłej te ra pii alve olar soft part sar co ma [5]. 
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Mię sak pę che rzy ko wy tka nek mięk kich (alve olar soft part sar ko ma, ASPS) sta no wi
nie zwy kle rzad ki od ręb ny typ hi sto lo gicz ny mię sa ka tka nek mięk kich (MTM) wy -
stę pu ją cy głów nie u mło dych do ro słych (me dia na trze cia de ka da ży cia), naj czę ściej
w ob rę bie koń czy ny dol nej. Z re gu ły ASPS przed sta wia ob raz wol no ro sną ce go gu za
o ob fi tym una czy nie niu. Ro ko wa nie w tej jed no st ce cho ro bo wej jest ra czej złe (10-let -
nie prze ży cia 38-51%) po mi mo względ nie po wol ne go wzro stu no wo two ru, gdyż prze -
rzu ty (głów nie do płuc, w dru giej ko lej no ści do mó zgu i kość ca) wy stę pu ją wcze śnie
w prze bie gu tej jed nost ki cho ro bo wej. Le piej ro ku ją cho rzy w wie ku dzie cię cym.
ASPS jest uwa ża ny za typ MTM opor ny na che mio te ra pię; we wszyst kich opu bli ko -
wa nych gru pach cho rych obiek tyw ne od po wie dzi na to le cze nie są rzad kie. Su ge ru je
się, że w przy pad ku wy stę po wa nia ja kich kol wiek ob ja wów neu ro lo gicz nych (szcze -
gól nie w przy pad ku wy stę po wa nia wcze śniej prze rzu tów do płuc) oce na stop nia za -
awan so wa nia w ASPS po win na obej mo wać ba da nia ob ra zo we mó zgu, co jest wy jąt kiem
w sto sun ku do in nych ty pów MTM. Nie zbęd na jest dłu go trwa ła kon tro la po le cze niu
pier wot ne go no wo two ru, gdyż zda rza ją się póź ne na wro ty cho ro by. Po pra wę wy ni ków
le cze nia mo że przy nieść opra co wa nie no wych te ra pii ukie run ko wa nych mo le ku lar nie
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bio rąc pod uwa gę cha rak te ry stycz ne zmia ny mo le ku lar ne wy stę pu ją ce w tym ty pie
MTM (np. le ki an ty an gio gen ne – su ni ty nib, be wa cy zu mab, ce dy ra nib, in hi bi to ry
MET). Ostat nio opu bli ko wa ne ba da nie z in hi bi to rem VEGFR – ce dy ra ni bem u 7
cho rych z ASPS wy ka za ło 4 czę ścio we od po wie dzi i 3 sta bi li za cje cho ro by (śred ni czas
le cze nia w chwi li pu bli ka cji wy niósł 61 ty go dni). Rów nie za chę ca ją ce są wy ni ki ba da -
nia II fa zy z za sto so wa niem in hi bi to ra MET – ARQ197 w le cze niu no wo two rów zwią -
za nych z nad mier ną ak ty wa cją szla ku MIT, m.in. ASPS.
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