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Nowotwory tkanek mickkich stanowig bardzo heterogenng grupe nowotwordw. Ich
klasyfikacja, majaca na celu wylonienie zmian o podobnym przebiegu klinicznym
opiera si¢ na obrazie mikroskopowym, zr6znicowaniu tkankowym, obrazie klinicz-
nym i potencjale biologicznym.

Podzial guzow tkanek miekkich na podstawie potencjatu biologicznego
Potencjat biologiczny guza determinuje przebieg kliniczny. Na podstawie przebiegu
klinicznego nowotwory tkanek mickkich mozna podzieli¢ na cztery zasadnicze gru-
py: nowotwory tagodne, nowotwory o zlo$liwosci poSredniej (agresywne miejscowo),
nowotwory potencjalnie ztosliwe (rzadko powodujace przerzuty) i nowotwory ztosli-
we [1]. Nowotwory fagodne to zmiany, ktore po wyci¢eiu miejscowym nie dajg na-
wrotdw ani przerzutow. Nowotwory o zlosliwosci posredniej charakteryzujg sie
WZrostem miejscowo agresywnym, czestymi nawrotami i brakiem powstawania prze-
rzutow. Typowym przyktadem dla tej grupy zmian jest desmoid (fibromatosis). No-
wotwory potencjalnie zlosliwe cechujg si¢ agresywnym wzrostem miejscowym
i dobrze udokumentowanym potencjalem przerzutowym. Przedstawicielem tej gru-
py guzow jest epithelioid haemangioendothelioma. Grupe nowotwordw zto$liwych
tworzg mig¢saki tkanek migkkich, czyli guzy o agresywnym wzroScie miejscowym
i jednoznacznym potencjale przerzutowym. Podzial ten nie koreluje ze stopniami
ztosliwosci histologicznej. Nalezy pamigtaé, ze w grupie nowotworéw zlosliwych
znajduja sic nowotwory o malej, Sredniej 1 duzej ztoSliwosci histologicznej.

Biorac pod uwage przebieg kliniczny autorzy atlasu Armed Forces Institute of Pa-
thology (AFIP) wyr6znili trzy grupy zmian [2]. Grupe nowotwordw o przebiegu ta-
godnym tworzg zmiany, ktore po wyci¢ciu miejscowym nie wykazuja wznowy w ogole
albo wywotujg wznowe, ktorej wzrost nie ma charakteru destrukeyjnego. Grupe no-
wotwordw o przebiegu klinicznym posrednim tworzg zmiany, ktore po wycieciu miej-
scowym wykazujg cz¢ste wznowy miejscowe o charakterze destrukcyjnym, zmiany,
ktore dajg przerzuty, ale tylko, gdy guz ulegnie odroznicowaniu i zmiany potencjal-
nie zlosliwe. W grupie nowotworow przebiegajacych klinicznie ztoSliwie znajdujg si¢
mig¢saki tkanek mickkich z podzialem na migsaki, ktore leczone sg z wyboru chirur-
gicznie 1 migsaki, dla keorych leczeniem z wyboru jest leczenie adjuwantowe. Szcze-
goty podziatu wedtug AFIP przedstawia tabela 1.

Histologiczny stopien ztosliwosci (histological grade)
Celem stopniowania histologicznego (grading) jest ustalenie stopnia ztosliwosci i po-
tencjatu powstawania przerzutéw migsaka. Do tej pory zaproponowano kilka syste-
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Tabela 1. Podziat nowotwordw tkanek miekkich na grupy o réznym przebiegu klinicznym wg AFIP.

Grupa Przebieg kliniczny Leczenie Przyktady

Klinicznie tagodne

Wyciecie miejscowe prowadzi Wyciecie miejscowe
la zawsze do wyleczenia. Przerzuty
nie wystepuja nigdy

Nodular fascitis
Dermal fibrous histiocytoma

Moga wystapi¢ wznowy, ale nie sg Superficial angiomyxoma
Ib destrukcyjne. Przerzuty nie wystepuja Wyciecie miejscowe Aneurysmal fibrous
nigdy histiocytoma
Klinicznie posrednie

Wznowy miejscowe sg bardzo czeste Wyciecie miejscowe (uwaga na

lla i moga byc ('iestlrukcyjne. Przerzuty marginesy) Desmoid
nie wystepuja nigdy
Wznowy miejscowe bardzo czeste.

m Przerzuty niezwykle rzadkie chyba, Wyciecie miejscowe (uwaga na | Atypical lipomatous tumour
ze guz ulega (odréznicowaniu) marginesy) DFSP

progresji do grupy Il

Wznowy miejscowe czeste.
llc Przerzuty mogg wystapic¢ bez
odrdznicowania

Ossifying fibromyxoid tumour
Plexiform fobrous
histiocytoma

Wyciecie miejscowe (uwaga na
marginesy)

Klinicznie zto$liwe

Wyciecie miejscowe
Wznowy miejscowe czeste. Moga ze szczegolng uwaga
wystapic przerzuty na marginesy. Rozwazenie
terapii adjuwantowej

MFH
MPNST
Myxoid liposarcoma

Uwazane za chorobe rozsiang o PNET
. . Terapia adjuwantowa
W momencie rozpoznania Embryonal rhabdomyosarcoma

mow stopniowania histologicznego, ktore opierajg si¢ na ocenie roznych parametrow
obrazu mikroskopowego. Do najwazniejszych ocenianych parametrow mikroskopo-
wych nalezg indeks mitotyczny i rozlegto$¢ martwicy. Stopien ztosliwosci histolo-
gicznej wskazuje glownie na prawdopodobienstwo wystgpienia przerzutow odleglych
i catkowite przezycie, ale nie jest dobrym wskaznikiem wystgpienia wznowy miejsco-
wej, ktora zalezy glownie od obecno$ci nowotworu w marginesach chirurgicznych.
Dwa najczesciej stosowane systemy okreSlania stopnia ztosliwosci opraco-
wane zostaly przez NCI (United States National Cancer Institute) i FNCLCC
(French Fédération Nationale des Centres de Lutte Contre le Cancer). W systemie
NCI ocenia si¢ komoérkowosé, zroznicowanie, pleomorfizm, martwice i liczbe mitoz
[3,4]. Do pierwszego stopnia zlosliwosci (G1) zalicza si¢ nowotwory wysoko zrozni-
cowane 1 zmiany bez cech pleomorfizmu komorkowego. Do stopnia drugiego (G2)



zalicza si¢ nowotwory $redniozroznico-
wane 1 pleomorficzne, w ktorych nie wy-
stepuje martwica lub takie, w ktorych
martwica stanowi <15% objetosci guza.
Nowotwory z martwicg zajmujgcg ponad
15% zalicza si¢ do stopnia trzeciego
(G3). System FNCLCC oparty jest na
punktacji trzech parametréow histologicz-
nych - réznicowania komorkowego, licz-
by mitoz i iloSci martwicy w guzie [5-8].
Stopien ztosliwosci wynika z sumy punk-
tacji trzech parametrow. Szczegoly syste-
mu FNCLCC przedstawia tabela 2.
Powyzsze systemy okre$lania stopnia
zlosliwosci majg zastosowanie jedynie
do migsakow, ktore nie byly leczone ani
chemio- ani radioterapig. Materiaf tkan-
kowy, na ktorym dokonuje si¢ stopnio-
wania musi byé reprezentatywny
i odpowiednio zabezpieczony. Stopnio-
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Tabela 2. Stopniowanie ztosliwosci histologicznej w oparciu

o kryteria FNCLCC.

Liczba punktéw

Réznicowanie komérkowe

1

Miesak przypominajacy swoim wygla-
dem prawidtowa tkanke (np. low grade
leiomyosarcoma)

Miesak o pewnym do okredlenia typie hi-
stologicznym (np. myxoid liposarcoma)
Miesaki niezréznicowane

Miesaki o niepewnym do okreslenia typie
histologicznym

Synovial sarcoma

Osteosarcoma

PNET

Liczba punktéw
1
2
3

Liczba mitoz
0-9 mitoz na 10 HPF*
10-19 mitoz na 10 HPF
>20 mitoz na 10 HPF

Liczba punktéw

Martwica w guzie

wanie histologiczne nie stuzy do usta- 0 Brak martwicy
. PR . . H . 0,
lenia rozpoznania i na jego podstawie ! Martwica stanowi < 50% guza
2 Martwica stanowi > 50% guza

nie mozna okresli¢ czy zmiana jest fa-
godna czy zlo§liwa. Stopniowanie histo-
logiczne dotyczy tylko nowotworow

Suma punktéw Stopien ztodliwosci histologicznej

o . 2lub3 !
ztosliwych i jest przeprowadzane w ce- 41ub5 2
lu wyodrebnienia grup prognostycznych 6 7lub8 3

w obrebie migsakow tkanek migkkich.

Poniewaz znaczenie poszczegolnych
parametrow stopniowania histologiczne-
go, takich jak martwica, liczba mitoz, ple-
omorfizm jest inne dla réznych typéw guzow, dlatego stopien zlosliwosci
histologicznej nie ma jednakowego zastosowania dla wszystkich migsakow. Stopnio-
wanie histologiczne nie ma znaczenia prognostycznego dla MPNST [6,9], angiosar-
coma, extraskeletal myxoid chondrosarcoma, alveolar soft part sarcoma, clear cell
sarcoma czy epithelioid sarcoma [10,11]. Wykazano natomiast, ze stopien zlosliwo-
sci wg systemu FNCLCC jest najwazniejszym czynnikiem prognostycznym powsta-
nia przerzutow dla pleomorphic sarcoma, unclassified sarcoma i synovial sarcoma [6].

* HPF (high power field) — pole widzenia pod duzym (400x)
powiekszeniem mikroskopowym.

Praktyczne podejscie do nowotworow tkanek miekkich

Migsaki tkanek migkkich sg guzami rzadkimi. W praktyce czeSciej spotykane sg
zmiany, ktore imitujg zfoSliwe nowotwory mezenchymalne. Z tego powodu podczas
procesu diagnostycznego dobrze jest postugiwac si¢ specyficznym algorytmem poste-
powania (schemat). W algorytmie tym na poczatku wszystkie zmiany w obrebie tka-
nek mickkich traktowane sg jako zmiany odczynowe. Jezeli badana zmiana jest
guzem nowotworowym to szukamy odpowiedzi na pytanie czy jest to nowotwor zto-
sliwy. Na poczatku wszystkie zmiany traktujemy z zalozenia jako potencjalnie fagod-
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Guz tkanek miekkich ~=————3  Zmiana odczynowa

— T

Nie Tak

:

Zmiana nowotworowa

/\

Nowotwdr ztosliwy Nowotwor tagodny
Rak/Czerniak
Nie Tak
Miesak

ne. Jezeli guz w obrebie tkanek migkkich jest ztosliwy to w pierwszej kolejnosci
staramy si¢ dowiedzie¢, czy nie mamy do czynienia z rakiem albo czerniakiem,
ktore imitujg migsaka. Szczegdlnie dotycezy to sytuacji, gdy guz wystepuje w na-
rzadach takich jak sutek, przelyk, uktad oddechowy, pecherz moczowy, gdzie ra-
ki moga nasladowaé morfologic migsakdow (pseudosarcomatoid carcinoma).
Nalezy pamigtad, ze jednym z nowotwordw najczesciej imitujgcym inne nowo-
twory jest czerniak ztosliwy. Czerniak moze nasladowac wiele guzow tkanek
mi¢kkich, a w szczegolnoSci MFH, leiomyosarcoma, epithelioid sarcoma,
MPNST; a nawet liposarcoma. Dopiero, gdy jesteSmy pewni, ze mamy do czynie-
nia z mi¢sakiem tkanek migkkich szukamy odpowiedzi na pytanie o histogene-
z¢ badanego guza. NajczeScie] spotykane zmiany imitujace migsaki tkanek
mic¢kkich przedstawia tabela 3.

Podziat terapeutyczny miesakéw tkanek miekkich

7 leczniczego punktu widzenia wszystkie mi¢saki mozna podzieli¢ na trzy zasadni-
cze grupy. Do pierwszej grupy zaliczamy migsaki pleomorficzne (pleomorphic sarco-
mas) i wrzecionowatokomorkowe (spindle-cell sarcomas). Migsaki te mozna potgczy¢
w jedng grupe, poniewaz bez wzgledu na histogeneze wszystkie te guzy leczone sg
chirurgicznie. Z tego powodu w przypadku mi¢sakow pleomorficznych i wrzeciono-
watokomdrkowych bardzo wazne jest Sciste okreslenie histologicznych parametrow
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Tabela 3. Zmiany pseudosarkomatyczne

Pseudosarcoma

Zmiany fagodne imitujgce miesaki

Zmiany zfo$liwe imitujgce miesaki

Nodular fascitis

Proliferaive fascitis

Proliferative myositis

Spindle cell nodule

Papillary endothelial hyperplasia

Sarcomatoid renal cell carcinoma
Pseudosarcomatous carcinoma
Giant cell carcinoma

Carcinoma with osteoclast-like cells
Malignant melanoma

Atypical fibrous polyps
Inflammatory pseudotumor
Myxoma

Myositis ossificans

Spindle cell/pleomorphic lipoma
Lipoblastoma

Bizzare leiomyoma

Fetal rhabdomyoma

Lymphoma

rokowniczych (grading). Natomiast, zgodnie z tym podzialem, ustalenie histogenzy
guza jest sprawg drugoplanowa. Druga grupe, ktorg tworzg guzy drobnookragtoko-
morkowe (small round-cell tumors) wydziela si¢ ze wzgledu na wrazliwos¢ tych gu-
70w na chemioterapic. W grupie trzeciej znajduja si¢ tzw. migsaki specyficzne. Sg to
takie nowotwory, jak: angiosarcoma, Kaposi sarcoma, paraganglioma, epithelioid sar-
coma, clear-cell sarcoma, alveolar soft part sarcoma. Migsaki z tej grupy prezentuja
szerokg game potencjaltu biologicznego i praktycznie kazda jednostka chorobowa wy-
maga tu indywidualnego podejscia.

Raport patologiczny

Raport z materiatu pooperacyjnego powinien zawiera¢: 1) opis wygladu makroskopo-
wego guza z rozmiarami w trzech wymiarach, 2) charakterystyczne cechy wygladu
makroskopowego, 3) opis obszarow guza odbiegajacych od typowego wygladu, 4) roz-
miary martwicy, 5) odleglo$¢ od guza do marginesow chirurgicznych. Podstawowe
dane, jakie powinna zawierac cz¢$¢ histopatologiczna raportu to: 1) histologiczna
klasyfikacja nowotworu wraz ze stopniem ztosliwosci histologicznej, 2) liczba mitoz,
3) rozmiar martwicy, 4) stosunek nowotworu do margineséw chirurgicznych [12].
W szcezegdlnosel nalezy zwrocic uwage na to, ze margines tkanek nieobj¢tych nowo-
tworem do 2 mm przebiegajacy w napictej powiczi jest marginesem zadowalajacym.
Natomiast tak waski margines w tkankach migkkich jest niewystarczajacy i powin-
no to by¢ wyraznie odnotowane w raporcie histopatologicznym. Zalecenia dotyczg-
ce standardowego raportu patologicznego umieszczono w zatgczniku.

Badanie srodoperacyjne guzéw tkanek miekkich

Ze wzgledu na artefakt zwigzany z zamrazaniem tkanki guza jako$¢ preparatu mrozo-
nego nie jest zadowalajaca. Z tego powodu badanie Srddoperacyjne obarczone jest du-
73 niedoktadnoscig i nie powinno stuzy¢ ani do ustalenia histogenezy guza ani do
ustalenia ostatecznego rozpoznania. Optymalnie przeprowadzone badanie srodopera-
cyjne powinno da¢ odpowiedZ na pytanie czy guz jest ztosliwy oraz czy jest to nowo-
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twor drobnookragiokomorkowy. Bardzo czesto w trakeie badania $rddoperacyjnego
mozna jedynie stwierdzi¢, ze mamy do czynienia z nowotworem niedrobnookragtoko-
morkowym o nieznanym potencjale zloSliwosci. W tych przypadkach rozpoznanie osta-
teczne ustala si¢ na podstawie rutynowego badania z preparatu utrwalonego
w formalinie 1 zatopionego w parafinie.

Badanie cytologiczne

Biopsja aspiracyjna cienkoiglowa bardzo czegsto wykorzystywana jest jako pierwsze
badanie diagnostyczne u pacjentow z guzami tkanek migkkich, szczegolnie w sytu-
acjach, gdy lokalizacja zmiany utrudnia wykonanie biopsji otwartej. W wysokim od-
setku przypadkow badanie cytologiczne nie jest wystarczajace do ustalenia
ostatecznego rozpoznania a wykorzystywane jest jako pierwszy etap diagnostyczny na
podstawie, ktorego wyznacza si¢ odpowiednig strategic postgpowania. Badanie to
nadaje si¢ rowniez do oceny wznowy czy przerzutu znanego juz nowotworu. Mate-
riaf cytologiczny uzyskany na drodze biopsji aspiracyjnej czy cytologii odbitkowej nie
jest obciazony artefaktem zamrozenia i dlatego swietnie nadaje si¢ jako uzupetnie-
nie histologicznego preparatu mrozonego.
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Zatacznik
ZALECENIA DOTYCZACE OPRACOWANIA MATERIALU

TKANKOWEGO W ZAKLADZIE PATOLOGII Centrum Onkologii
— Instytutu w Warszawie

Nowotwory tkanek migkkich (C 48, 49)

Klasyfikacia WHO (wybrane zmiany) Kod I1CD-03
Atypical lipomatous tumor/Well differentiated liposarcoma M8851/3
Dedifferentiated liposarcoma M8858/3
Myxoid liposarcoma M8852/3
Round cell liposarcoma M8853/3
Pleomorphic liposarcoma M8854/3
Mixed-type liposarcoma M8855/3
Liposarcoma, NOS M8850/3
Fibromatosis, desmoid type M8821/1
Solitary fibrous tumor M8815/1
Inflammatory myofibroblastic tumor M8825/1
Low grade myofibroblastic sarcoma M8825/3
Myxoinflammatory fibroblastic sarcoma M8811/3
Infantile fibrosarcoma M8814/3
Adult fibrosarcoma M8310/3
Myxofibrosarcoma M8811/3
Undifferentiated pleomorphic sarcoma / Pleomorphic MFH M8830/3
Leiomyosarcoma M8890/3
Rhabdomyosarcoma, alveolar M8920/3
Rhabdomyosarcoma, pleomorphic M8901/3
Kaposi sarcoma M9140/3
Haemangioendothelioma, epithelioid M9133/3
Angiosarcoma M9120/3
Synovial sarcoma M9040/3
Epithelioid sarcoma M8804/3
Alveolar soft part sarcoma M9581/3
Clear cell sarcoma M9044/3
PNET M9364/3
Desmoplastic small round cell tumor M8806/3
Klasyfikacja TNM

T  guz pierwotny

TX guz pierwotny nie jest dostepny badaniu

TO guz pierwotny nieobecny

T1  guz o najwiekszym wymiarze réwnym lub mniejszym 5 cm
T1a guz powierzchowny

T1b guz umiejscowiony gteboko

T2 guz o najwiekszym wymiarze wiekszym niz 5 cm

T2a guz powierzchowny

T2b guz umiejscowiony gteboko
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N wezty chtonne regionalne

NX  wezty nie sg dostepne badaniu

NO Jesli nie stwierdzono przerzutéw do weztdéw chfonnych
Lymphadenitis reactiva (0/liczba zbadanych weztéw)

N1  Przerzuty miesaka do weztdw chfonnych (X/liczba zbadanych weztéw)

M  przerzuty odlegte

MX  przerzuty odlegte niedostepne badaniu
MO Jesli nie stwierdzono przerzutdéw odlegtych
M1 Przerzuty odlegte obecne

Resekcja lub biopsja guza

Lokalizacja anatomiczna

Gtebokos¢ umiejscowienia guza:

Powierzchowne: w skorze wiasciwej, podskérne, nadpowieziowe

Gtebokie: powieziowe, podpowieziowe, wewnatrzmiesniowe, srédpiersiowe, w jamie
brzusznej, zaotrzewnowe, w obrebie gfowy, szyi

Typ resekgji: wytuszczenie guza, szeroka resekcja, radykalna resekcja, dociecie

Typ biopsji: gruboigtowa, otwarta, wycinajaca

Przedoperacyjne leczenie: brak, chemioterapia, radioterapia, terapia o nieokreslonym rodzaju

Opis makroskopowy

Opis catosci materiatu i jego trzy wymiary

Opis guza i jego trzy wymiary

Martwica guza (obecno$¢, szacunkowy odsetek objetosci guza)

Odlegtos¢ guza od margineséw, powiezi, fragmentu skéry, obecnos¢ blizny. Margines od
powiezi i od tkanek miekkich czesci powierzchownej lub odlegtos¢ od skory

Opis weztéw chfonnych - liczba weztéw, liczba weztdw podejrzanych, dodatnich

Histopatologicznie

Typ histologiczny (jesli mozliwe ustalenie typu) (wg klasyfikacji WHO)
Stopien zfodliwosci (wg FNCLCC, patrz tab. 2)

Ocena wg klasyfikacji pTNM (nie obowiazuje w przypadku biopsji)

Opis weztéw chfonnych wg NO-1 (jesli obecne w materiale, patrz wyzej)

Opis materiatu i guza
Najwiekszy wymiar guza i charakter naciekania (patrz klasyfikacja TNM), dobrze ograniczony,
naciekajgcy drobnymi ogniskami, wieloogniskowy, zmiana in transit

Liczba figur podziatu
Liczba figur podziatu/10 HPF (obiektyw 40X) we fragmencie utkania wykazujgcym najwieksza
ich liczbe

Martwica oceniana mikroskopowo

(obecnosc, szacunkowy odsetek objetosci guza)
Opis zmian po leczeniu

Opis zmian poza guzem nowotworowym

Obecnosc zatoréw z komdrek miesaka w drobnych/wiekszego kalibru naczyniach
Marginesy chirurgiczne

Marginesy nie mogg by¢ ocenione RX
Marginesy wolne od utkania nowotworowego RO



MIESAKI TKANEK MIEKKICH U DOROStYCH




