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Migsaki kosci M

Prawidtowe rozpoznanie i skuteczne leczenie skojarzone pierwotnych nowotworéw ztosli-
wych kosci (miesaki kosci) zalezg od wspdtpracy radiologdw i specjalistéw medycyny nukle-
arnej, patologdw, chirurgéw onkologéw i ortopedéw, onkologdw klinicznych, radioterapeutéw
oraz rehabilitantow. Wielospecjalistyczne postepowanie powinno by¢é bezwzglednie prowa-
dzone w oSrodkach o odpowiednim doswiadczeniu. Zaleca sie wspotprace wielooSrodkowg
w ramach Polskiego Rejestru Nowotworéw Kosci (http://www.polskirejestrguzowkosci.pl).
Wprowadzenie skojarzonego leczenia pozwala uzyskaé 5-letnie przezycia u okoto 60-70%
chorych oraz zwiekszy¢ odsetek chorych, u ktérych mozna zachowac konczyne.

Epidemiologia i etiologia

Miesaki kosci u dorostych stanowig zréznicowang grupe nowotwordw pochodzenia me-
zenchymalnego. Wystepujg rzadko — stanowig ponizej 0,5% nowych przypadkow wszystkich
nowotwordw ztosliwych. W czesci przypadkéw szczegbtowa histogeneza nie jest znana.

Pod wzgledem Klinicznym miesaki kosci dzielg sie wrzecionowatokomérkowe oraz drobno-
komdrkowe. Wsrdd wrzecionowatokomdrkowych nowotworéw kosci najczesciej wystepuje kost-
niakomiesak — w Polsce rozpoznawany rocznie u okoto 60-100 oséb (2-3 na 1 000 000)
i czestszy u mezczyzn (1,4 wobec 1) oraz oséb mtodych (okoto 80% zachorowan w 2. i 3.
dekadzie i okoto 20% zachorowan na przetomie 6. i 7. dekady zycia). Drugim pod wzgledem
czestosci wystepowania wsréd wrzecionowatokomérkowych miesakéw kosci u oséb doro-
stych jest chrzestniakomigsak, a inne (np. widkniakomiesak lub miesak wtéknisto-histiocy-
tarny) sa znacznie rzadsze. Miesaki drobnokomadrkowe (np. miesak Ewinga lub chrzestniako-
miesak mezenchymalny) zajmujg 3. miejsce pod wzgledem czestosci wystepowania wsrdd
pierwotnych nowotwordw zto$liwych koSci u dorostych. Natomiast w 1. i 2. dekadzie zycia
miesak Ewinga jest 2. — po kostniakomiesaku — pod wzgledem czestoSci wystepowania
(3 przypadki na 1 000 000 — okoto 40-60 zachorowan rocznie) pierwotnym nowotworem
ztosliwym kosci (u okoto potowy chorych miedzy 10. a 20. rz., dzieci ponizej 5. rz. rzadko,
chtopcy czesciej).

Niewielka czeS¢ miesakéw wrzecionowatokomdérkowych wystepuje na podtozu choréb
predysponujacych (np. choroba Pageta lub wrodzony siatkéwczak — kostniakomigsak, mno-
gie wyroSla chrzestno-kostne — chrzestniakomiesak) lub moze byé indukowanych wczesniej-
szym napromienianiem. Miesaki drobnokomérkowe kosci nie rozwijajg sie wtdrnie wobec
innych standw oraz nie wystepujg w zespotach nowotworéw uwarunkowanych rodzinnie lub
dziedzicznych.

Diagnostyka

Najwazniejszy i wczesny objaw stanowi bdl, ktory zwykle jest silniejszy w nocy i stopniowo
narasta w kolejnych miesigcach choroby (wyjgtek — wiekszoS¢ chrzestniakomiesakdéw). Na
pézniejszych etapach choroby moga wystepowaé guz i znieksztatcenie zarysu korczyny —
objawy sg wigzane przez czeS¢ chorych z urazem (w rzeczywistosci uraz jedynie zwraca uwa-
ge na chore miejsce, ale nie wywotuje nowotworu). W okoto 40% miesakéw drobnokomérko-
wych wystepuje tak zwana maska zapalna (objawy stanu zapalnego i gorgczka), co utrudnia
wtasciwe rozpoznanie. U okoto 60% chorych w chwili diagnozy wystepuje naciekanie tkanek
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miekkich. Miesakom kosSci czesto towarzysza zaburzenia czynnoSci konczyny (ograniczenie
ruchomosci najblizej potozonego stawu z odruchowym oszczedzaniem) oraz utrwalone przy-
kurcze stawowe i ztamania patologiczne koSci w przypadkach miejscowego zaawansowania.
Rozpoznanie wczesnych postaci miesakéw kosci (objetoS¢ ponizej 100 cm? i brak przekra-
czania warstwy korowej koSci) jest bardzo trudne i z reguty przypadkowe. W bardziej zaawan-
sowanym miejscowo stadium miesakéw drobnokomérkowych koSci moga wystepowac ob-
jawy ogdlne (goraczka, niedokrwisto$¢, ostabienie), ktére — poza zwiekszong aktywnoscia
dehydrogenazy kwasu mlekowego (LDH) — sag negatywnymi czynnikami rokowniczymi.

Kostniakomiesak jest najczesciej umiejscowiony w okolicach przynasad kosci dtugich
— gtéwnie okolica dystalnej czesci kosci udowej (okolica stawu kolanowego — okoto 50%),
proksymalna czes¢ kosci piszczelowej lub ramiennej, gtowa kosci strzatkowej. Kostniako-
miesak rozwija sie najczesciej na podtozu zdrowej i szybko rosnacej kosci (osoby mtode),
ale moze réwniez powsta¢ w miejscu wczesniejszych zmian tagodnych (np. dysplazja wtok-
nista, zawat kostny lub — u 0séb w starszym wieku — choroba Pageta). Chrzestniakomie-
saki wystepujg czesciej w péZniejszym okresie zycia i czesto dotyczag kosci réznoksztattnych
(miednica, obrecz barkowa) lub proksymalnej czeSci kosci udowej oraz mogg sie rozwija¢
z istniejacych wezesniej zmian (np. kostniakochrzestniak). Miesaki Ewinga dotyczag najcze-
Sciej trzonu kosci dtugich lub ptaskich, kregostupa i miednicy.

Pierwszym i podstawowym badaniem jest przegladowa rentgenografia (RTG) catej koSci
w dwoch projekcjach wraz z sasiednim stawem (klasyczne postacie miesakéw koSci — ob-
jawy charakterystyczne dla kazdego typu miesaka).

W grupie nowotworéw drobnokomérkowych obrazy RTG czesto sg nietypowe, zwtaszcza
w poczatkowym okresie choroby i u matych dzieci. Nowotwor najczesciej niszczy zdrowa kosé
przez ubytki osteolityczne lub naciekanie. Niekiedy wystepuja objawy nowotworzenia pato-
logicznej tkanki uwapnionej (kostnej lub chrzestnej) oraz ztosliwe odczyny okostnowe (np.
tréjkat Codmana lub spikule). U dzieci i mtodziezy w miesaku Ewinga sg widoczne ogniska
osteolizy i niekiedy wspdtistniejg zmiany sklerotyczne. Bardzo typowe sg odczyny okostnej,
ktére moga przebiega¢ réwnolegle do kosci (obraz ,tuski cebuli”). Nierzadko wspdtistnie-
je ztamanie koSci (okoto 15%). W zaleznoSci od rodzaju miesaka oraz szybkoSci wzrostu
guza naciek moze przechodzi¢ na ptytke wzrostowg, a takze moze dochodzi¢ do niszczenia
chrzgstki stawowej.

W dalszej diagnostyce (ocena miejscowego zaawansowania nowotworu poprzez okresle-
nie rozlegtoSci zmian w tkankach miekkich i zajecia warstwy zbitej oraz gabczastej kosci)
pomocne jest badanie magnetycznego rezonansu (MR) pozwalajgce na wizualizacje zajecia
szpiku kostnego, stawdw i stosunku do struktur otaczajgcych oraz komputerowej tomografii
(KT). Scyntygrafia kosci umozliwia wykluczenie zmian w innych czesciach uktadu kostnego.
W ocenie zaawansowania drobnokomérkowych miesakéw pomocne moze by¢ wykonanie
badania pozytonowej emisyjnej tomografii (PET) tagcznie z badaniem KT (PET-KT). Konieczne
jest zawsze wykonanie badania RTG/KT klatki piersiowej w celu wykluczenia przerzutéw
(przerzuty w ptucach — 20% chorych w chwili rozpoznania miesakéw kosci).



Migsaki kosci M

Rozpoznanie histologiczne ustala sie na podstawie badania tkankowego materiatu
z biopsji operacyjnej lub oligobiops;ji. Istotny jest wybor miejsca pobrania materiatu (oparty
na ocenie chirurga i patologa dokonanej na podstawie pethego postepowania diagnostyczne-
g0), ktére powinno zawiera¢ komorki nowotworu niezmienione martwiczo. Miejsce pobrania
materiatu powinno by¢ usuniete w trakcie ostatecznego wyciecia przez jedng grupe lekarzy.
W miesakach Ewinga nalezy rozwazy¢ pobranie szpiku kostnego do badania histologicznego,
ktory u okoto 15% chorych zawiera komorki nowotworowe.

Podstawowg metodg biopsji w miesakach kosci jest biopsja otwarta, a jedynie czesé
doswiadczonych oSrodkéw opiera sie na badaniu materiatu uzyskanego droga trepanobiopsji
lub biopsji gruboigtowej. Ciecie do biopsji nie powinno kolidowa¢ z pdzniejszg operacjg i by¢
przyczyng niekorzystnego rozszerzenia pdl napromieniania oraz zwiekszaé ryzyka patologicz-
nego ztamania. W wyborze najlepszego miejsca mozna wykorzystaé resztkowg aktywno$é
izotopu (°°Tc) podanego przy wykonywaniu scyntygrafii i wyznaczy¢ je Srddoperacyjnie przy
zastosowaniu recznej (jatowej) gamma-kamery. Ciecia do biopsji otwartej i pdzniejszego wy-
ciecia radykalnego musza sie pokrywac (blizna po otwartej biopsji — nierozerwalny fragment
preparatu patologicznego). Biopsje nalezy wykonaé z dala od peczkéw naczyniowo-nerwo-
wych. Przy wyborze miejsca biopsji trzeba wykorzysta¢ wyniki badan RTG i scyntygrafii koSci
oraz stosowaé zasade najkrotszej drogi miedzy skorg a guzem. Cigcie — wystarczajgco
dtugie, by dotrze¢ do gteboko potozonej zmiany — nalezy prowadzi¢ réwnolegle do dtugiej
osi koriczyny. Podczas preparowania nie nalezy przekracza¢ granic przedziatu mieSniowego.
Wycinek z nacieku nowotworowego nalezy pobiera¢ ,na ostro” z obwodu (najwieksza proli-
feracja i najmniejsza martwica). W nowotworach bez przekraczania warstwy korowej kosci
dtugich nalezy wycina¢ ,okno kostne” w najcienszym miejscu, aby dodatkowo nie ostabiac¢
kosci i nie sprzyja¢ patologicznemu ztamaniu. Podczas pobierania wycinka moze doj$¢ do
znacznego krwawienia z nowotworu. Nalezy wykonaé staranng hemostaze w obrebie tkanek
miekkich oraz kosci (np. wosk). Rane po pobraniu wycinka nalezy doktadnie warstwowo za-
mkng¢ (bez drenazu lub z drenazem — przy czym dren nalezy wyprowadzi¢ w bezpoSrednim
sgsiedztwie rany biopsyjnej), aby nie pozostawiaé martwych przestrzeni (zszywanie kolejnych
warstw miesni, powiezi, tkanki podskdrnej i skory). Dobrg praktyka jest rowniez wykona-
nie rozmazu na szkietku podstawowym z pobranego wycinka w celu wykonania badania
cytologicznego lub odcisku tkankowego wateczka uzyskanego podczas gruboigtowe] biop-
sji w celu przeprowadzenia przez patologa Srédoperacyjnej oceny materiatu pod wzgledem
»diagnostycznosci” i zawartosci odpowiedniej objetosci dla wykonania prawidtowego bada-
nia — przy krwawigcych zmianach nowotworowych gtéwna mase materiatu pobranego przez
chirurga moze stanowi¢ martwicza cze$¢ nowotworu. Materiat z nowotworu kosci powinien
by¢ przekazany do opracowania patomorfologicznego bez utrwalenia, natomiast w przypadku
planowanego badania metodami molekularnymi z izolacjg kwaséw nukleinowych materiat
powinno sie zamrozi¢ w temperaturze przynajmniej —70°C. Nalezy réwniez rozwazy¢ pobranie
materiatu do badania mikrobiologicznego w celu wykluczenia zapalenia koSci.

Raport badania patomorfologicznego powinien sie opieraé na klasyfikacji Swiatowej Or-
ganizacji Zdrowia (WHO; tab. 1), a przy diagnostyce réznicowej nowotworéw drobnokomor-
kowych niezbedna jest dostepnosé badan immunohistochemicznych i cytogenetycznych dla
oceny charakterystycznych translokacji.
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Tabela 1. Klasyfikacja pierwotnych nowotworow ztosliwych kosci wedtug Swiatowej Organi-
zacji Zdrowia (WHO)

Nowotwory koSciopochodne

Kostniakomiesak (osteosarcoma) 9180/3
Postaé konwencjonalna (klasyczna) 9180/3
Postaé chondroblastyczna 9181/3
Postac¢ fibroblastyczna 9182/3
Postaé osteoblastyczna 9180/3
Postac teleangiektatyczna 9183/3
Posta¢ drobnokomérkowa 9185/3
Postaé centralna o niskim stopniu ztosliwosci 9187/3
Wtérny 9180/3
Przykostny (parostealny) 9192/3
Okotokostny (periostealny) 9193/3
Powierzchowny o wysokim stopniu ztosliwosci 9194/3

Miesak Ewinga/prymitywny guz neuroektodermalny (Ewing sarcoma/PNET)

Miesak Ewinga 9260/3

Nowotwory wywodzace sie z chrzastki

Chrzestniakomiesak (chondrosarcoma) 9220/3
Centralny, pierwotny i wtérny 9220/3
Obwodowy 9221/3
Odréznicowany 9243/3
Mezenchymalny 9240/3
Jasnokomérkowy 9242/3

Nowotwory z tkanki tgcznej wiéknistej

Wiékniakomiesak (fibrosarcoma) | 8810/3
Nowotwory fibrohistiocytarne (pleomorficzne)

Miesak wtdknisto-histiocytarny (malignant fibrous histiocytoma) | 8830/3
Nowotwory uktadu krwiotwérczego

Szpiczak plazmatycznokomadrkowy 9732/3*

Chtoniak ztosliwy NOS 9590/3*

Guz olbrzymiokomdrkowy kosci (giant cell tumor of bone)

ZtoSliwy guz olbrzymiokomarkowy | 9250/3

Nowotwory ze struny grzbietowej

Struniak (chordoma) | 9370/3

Nowotwory naczyniopochodne

Naczyniakomiesak (angiosarcoma) | 9120/3

Nowotwory z miesniowki gtadkiej

Miesniakomigsak gtadkokomdrkowy (leiomyosarcoma) | 8890/3

Nowotwory z tkanki ttuszczowej

Ttuszczakomiesak (liposarcoma) | 8850/3

Inne nowotwory

Szkliwiak (adamantinoma) | 9261/3

444 *Szpiczak i pierwotny chtoniak kosci nie sa przedmiotem oméwienia w niniejszym rozdziale
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W kazdym przypadku — w celu zaplanowania leczenia — niezbedne jest uzyskanie infor-
macji na temat rozpoznania histologicznego, miejscowego zasiegu oraz stadium zaawanso-
wania nowotworu (ograniczony lub uogdlniony).

Pierwszy etap réznicowania — z wykorzystaniem badan RTG — obejmuje wykluczenie
nowotworéw tagodnych oraz dysplazji wiéknistej i zmian w przebiegu choréb metabolicznych
(np. nadczynno$¢ przytarczyc). Réznicowanie torbieli aneuryzmatycznej (tetniakowatej) jest
trudne, poniewaz zmiana moze by¢ wtérna do szybko rosngcego nowotworu ztosliwego kosci.

Kolejny etap polega na histologicznym réznicowaniu miesaka kosci na podstawie ba-
dania materiatu uzyskanego drogg otwartej biopsji. W r6znicowaniu miesakoéw kosci po-
mocniczg wartoS¢ ma umiejscowienie (najczesciej — okolice przynasadowe w miesakach
wrzecionowatokomaorkowych i trzony koSci w migsakach drobnokomdrkowych). Znaczenie
réznicowania miesakow wynika z faktu, ze wrzecionowatokomérkowe nowotwory sg niewraz-
liwe na napromienianie. Wykluczenie chtoniakéw koSci jest istotne, poniewaz nie wymagaja
chirurgicznego leczenia. Przerzuty innych nowotworéw ztosliwych do koSci wystepujg znacz-
nie czesciej niz pierwotne miesaki, a w réznicowaniu dodatkowe znaczenie ma wiek chorych
(migsaki wystepujg znacznie czesciej u mtodszych oséb). U dzieci i mtodziezy w réznicowaniu
nalezy uwzgledni¢ wszystkie nowotwory drobnookragtokomdrkowe wieku dzieciecego (zarod-
kowy zwojak wspdtczulny, chtoniak, zarodkowy miesniakomiesak prgzkowanokomaorkowy,
prymitywny guz neuroektodermalny i drobnokomdrkowa posta¢ kostniakomiesaka).

W przypadkach kostniakomiesakéw i miesakéw Ewinga materiat po resekcji guza lub
amputacji wymaga oceny odsetka powierzchni przekroju tkanki guza objetej martwicg. Roko-
wanie jest lepsze, jezeli martwica stanowi 90% lub wiecej utkania nowotworu.

Podstawa klasyfikacji zaawansowania klinicznego jest ocena zespotu najwazniejszych
czynnikéw prognostycznych, do ktérych naleza: histologiczny stopien ztosliwosci, nowotwo-
rowy naciek przez warstwe korowg kosci, wielkoS¢ guza pierwotnego oraz stan (przerzuty)
w odlegtych narzadach (gtéwnie ptucach) i regionalnych weztach chtonnych.

OkreSlenie stopnia zaawansowania miesakoéw kosci wykorzystuje klasyfikacje TNM we-
dtug American Joint Committee on Cancer (AJCC) z 2010 roku (tab. 2, 3) z oceng ztosliwosci
histologicznej (G1-G4), stanu pierwotnego guza (T1-T3) i regionalnych weztéw chtonnych (N)
oraz odleglych narzadéw (M).

Leczenie

Wszystkie pierwotne nowotwory ztosliwe kosci powinny byé leczone w zespotach wielo-
specjalistycznych, poniewaz ponad 70% miesakéw kosci wymaga postepowania skojarzone-
g0 (zwtaszcza miesaki kosciopochodne i drobnokomérkowe) z udziatem — przede wszyst-
kim — leczenia chirurgicznego i chemioterapii (tab. 4). Podstawowym celem jest uzyskanie
miejscowej kontroli miesaka przez wtasciwe chirurgiczne leczenie o charakterze radykal-
nym. Decyzje o zakresie tego typu terapii nalezy podejmowaé przed rozpoczeciem leczenia
skojarzonego, a chorzy powinni wyrazi¢ zgode na planowane wyciecie przed rozpoczeciem
wstepnej chemioterapii (CTH). W przypadku ztamania patologicznego kosSci przed leczeniem
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Tabela 2. Stopnie zaawansowania klinicznego migsakéw kosci wedtug klasyfikacji TNM

Guz pierwotny [T]

1R Niemozliwy do oceny

TO Nieobecny

T1 Najwiekszy wymiar ponizej lub réwny 8 cm

T2 Najwiekszy wymiar powyzej 8 cm

T3 Oddzielne ogniska nowotworowe w koSci (przerzuty ,skaczace”)

Regionalne wezly chionne

— przerzuty [N]

NX Niemozliwe do oceny
NO Nieobecne

N1 Obecne

Odlegte narzady [M]

MX Niemozliwe do oceny
MO Nieobecne

M1 Obecne

Mila Ptuca

M1b Inne narzady odlegte

(po okresie remisji)

Dodatkowe oznaczenia w klasyfikacji TNM
— pT(m)NM — ,m” okresla obecnosé kilku ognisk nowotworu w jednej lokalizacji
— rTNM — ,r” okre$la materiat, ktéry stanowi wznowe wczes$niej rozpoznanego nowotworu

— ypTNM — ,y” okreSla materiat, ktéry oceniano po lub w trakcie chemioterapii, radioterapii lub
w czasie stosowania obu metod

Stopien histologicznej ztosliwosci [G]

GX Niemozliwy do oceny

G1 Niski — nowotwdr dobrze zréznicowany
G2 Niski — nowotwér posrednio zréznicowany
G3 Wysoki — nowotwor nisko zréznicowany
G4* Wysoki — nowotwor niezréznicowany

*Miesak Ewinga — G4

przeciwwskazane jest wykonywanie zespolen wewnetrznych ze wzgledu na ryzyko miejscowe-

go rozsiewu komdrek miesaka i dyskwalifikacji od operacji oszczedzajgcej koficzyne.

Pod wzgledem strategii leczenia migsaki kosci mozna podzieli¢ na 4 podstawowe grupy:
i inne, rzadsze, wrzecionowatokomérkowe, chrzestniakomiesaki,

miesaki koSciopochodne

miesaki drobnokomérkowe oraz guzy olbrzymiokomadrkowe.

Podczas podejmowania decyzji odnosnie do leczenia u chorych na miesaki wrzeciono-
watokomorkowe (gtdwnie kostniakomiesaka) i drobnokomérkowe obowigzujg nastepujgce

zasady:
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Tabela 3. Zaawansowanie kliniczne miesakow kosci wedtug klasyfikacji AJCC 2010

T N M G
IA T1 NO MO G1, G2 (niski sto-
IB T2, T3 pief ztosliwosci)
IIA T1 NO MO G3, G4 (wysoki sto-
1B T2 pien ztosliwosci)
I T3 NO MO G3, G4
IVA Kazdy T NO Mia GX-G4 (kazdy sto-
IVB Kazdy T N1 Kazdy M pien ztosliwosci)

Kazdy N M1b

Tabela 4. Zasady leczenia poszczegoélnych typow miesakow kosci

Przedoperacyjna | Chirurgiczne | Radioterapia | Pooperacyjna
chemioterapia leczenie chemioterapia
Kostniakomiesak i rzadsze Tak Tak Nie Tak
miesaki wrzecionowatoko-
mérkowe
Chrzestniakomiesak Nie Tak Nie Nie
Migsak Ewinga/PNET (mieg- Tak Tak? Tak Tak
saki drobnokomérkowe)
Guz olbrzymiokomérkowy Nie Tak Tak Nie

uzyskanie wiarygodnego rozpoznania histologicznego przed rozpoczeciem leczenia;
stosowanie skojarzonego leczenia w ramach ustalonych protokotéw terapeutycznych,
poniewaz sg to nowotwory o wysokiej ztosliwosci histologicznej (wyniki wytacznego le-
czenia chirurgicznego zte — ponizej 20% 5-letnich przezy€) poza przykostnym miesakiem
kosciopochodnym (przedmiot dyskusji — stosowanie CTH okotooperacyjnej u chorych na
miesaki wrzecionowatokomérowe wieku powyzej 50 lat) — w miare mozliwosci nalezy
proponowa¢ chorym leczenie w ramach prospektywnych badan klinicznych;
podejmowanie decyzji 0 zakresie wyciecia przed rozpoczeciem leczenia skojarzonego —
na planowang operacje chorzy powinni wyrazi¢ zgode przed rozpoczeciem CTH przedope-
racyjnej, poniewaz skuteczno$¢ wstepnego leczenia moze powodowaé nieuzasadnione
nadzieje na mozliwos¢ unikniecia amputacji lub w ogble leczenia chirurgicznego (brak
wiedzy, zrozumienia i akceptacji przez chorego podjetych pierwotnie decyzji operacyjnych
prowadzi do konfliktu i rezygnacji z proponowanej operacji, bedacej podstawg leczenia
i wyleczenia chorego);
nieuwzglednianie — standardowo — radioterapii (RTH) w radykalnym leczeniu kostnia-
komiesaka;
stosowanie 3-etapowego postepowania w przypadku najczestszych ztosliwych nowotwo-
réw kosci u dzieci i mtodziezy:
e etap | — CTH wstepna w celu ograniczenia ogniska pierwotnego nowotworu oraz
zniszczenia mikroprzerzutéw (4-16 tygodni w zaleznosci od stosowanego schematu
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CTH oraz odpowiedzi na leczenie — schemat EURAMOS w kostniakomiesaku i EWING
2008 w migsaku Ewinga);

* etap Il — leczenie ogniska pierwotnego nowotworu (postepowanie chirurgiczne i/lub
napromienianie w zaleznoSci od rodzaju nowotworu, lokalizacji ogniska oraz wieku
chorego) — obowigzuje zasada usuniecia guza z marginesem niezmienionych tkanek
(zabieg radykalny w ocenie histopatologicznej z dazeniem do zachowania koriczyny
— 0 ile to mozliwe — i uzupetnienia powstatego ubytku przeszczepem kostnym, endopro-
tezg lub inng forma rekonstrukcji) oraz stosowania napromieniania w warunkach RTH
megawoltowej (mozliwos¢ zastosowania wyzszych dawek promieniowania celowanego
w krétszym czasie oraz znaczne zmniejszenie ryzyka powiktan — dawka 40-65 cGy
w zaleznosci od tolerancji tkanek objetych napromienianiem oraz wieku chorego);

e etap Il — CTH pooperacyjna w celu zwiekszenia szans uzyskania wyleczenia [4-8 mie-
siecy w zaleznoSci od rodzaju nowotworu — schemat leczenia uzalezniony od odpowie-
dzi na wstepng CTH z uwzglednieniem klinicznej reakcji oraz stopnia martwicy w wycie-
tym nowotworze — przy korzystnej odpowiedzi (wysoki stopien martwicy) stosuje sie
leki z etapu |, natomiast w przypadku niekorzystnej nalezy stosowa¢ nowe schematy
CTH z zastosowaniem innych lekéw, a w przypadku progresji nowotworu konieczna jest
zmiana schematu i/lub wczesniejsze leczenie ogniska pierwotnego].

Wieksza skutecznos¢ diagnostyki, wprowadzenie zasad leczenia skojarzonego i postep
technologiczny spowodowaty rozszerzenie wskazan do stosowania leczenia z mozliwoscia
zaoszczedzenia konczyn. Chirurgiczne leczenie oszczedzajgce musi zapewniaé radykalne
miejscowo wyciecie nowotworu (RO — mikroskopowo bez nacieku w linii ciecia chirurgiczne-
£0), nie moze skracaé czasu wolnego od nawrotu choroby oraz musi powodowac uzyskanie
efektdéw czynnosciowych lepszych niz po amputacji i protezowaniu zewnetrznym bez pogor-
szenia jakoSci zycia. Zabiegi oszczedzajace nalezy planowaé jedynie w przypadku uzyska-
nia stabilizacji lub czeSciowej odpowiedzi po wstepnej CTH. MozliwoSci zachowania dobrej
sprawnosci konczyny obejmujg: nieobecnosé bélu, zachowanie czucia gtebokiego i powierz-
chownego oraz funkcjonalnos¢ koriczyny (koficzyna gérna — zachowanie przynajmniej chwyt-
nej funkcji reki, koficzyna dolna — zachowanie funkcji podporowej i mozliwoS¢ chodzenia).
Wskazania do chirurgicznego leczenia oszczedzajgcego u dzieci i mtodziezy sg ustalane przy
uwzglednieniu rodzaju nowotworu (rozpoznanie histologiczne), odpowiedzi na wstepng CTH,
anatomicznej lokalizacji zmiany, lokalizacji blizny po biopsji guza, stosunku do otaczajgcych
tkanek i struktur (naczynia krwiono$ne i nerwy) oraz wieku i stylu zycia.

Postepowanie chirurgiczne sktada sie z 3 elementdw: wyciecia nowotworu, rekonstrukgji
kostnej, pokrycia ubytku tkankami miekkimi.

Nowotwér nalezy usuwaé z obrzezem catkowicie niezmienionych tkanek po wydzieleniu
peczkéw naczyniowo-nerwowych. Wraz z guzem nalezy usunac¢ blizne po biopsji i — o ile to
mozliwe — wskazane jest usuwanie guza zewnatrzstawowo.

NajczesSciej uzywanymi formami rekonstrukcji sa:

— wyciecie guza z nastepowym unieruchomieniem stawu;

— wyciecie guza z wytuszczeniem w stawie i rekonstrukcjg za pomocag endoprotezy lub
kostnego przeszczepu;

— pozastawowe wyciecie guza z rekonstrukcjg kostnym przeszczepem.
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Tabela 5. Przeciwwskazania do operacji oszczedzajacych w migsakach kosci

Niezastosowanie wstepnej chemioterapii w migsakach kosciopochodnych i drobnokomérkowych

Brak wtasciwej reakcji na wstepng chemioterapie (stabilizacja i/lub czeSciowa odpowiedz)

Rozlegly naciek tkanek migkkich i struktur naczyniowo-nerwowych

Ztamanie patologiczne kosci (przeciwwskazanie wzgledne)

Zte umiejscowienie biopsji otwartej

Brak mozliwosci obserwacji po leczeniu

Powiktania po implantacji endoprotezy

Ostatnim, najtrudniejszym etapem chirurgicznego leczenia jest uzupetnienie powstatego
ubytku tkanek miekkich. Wykorzystuje sie tu rézne techniki rekonstrukcji i mikrochirurgii,
umozliwiajgce przemieszczanie ptatow miesniowych lub skérno-mieSniowych (np. przemiesz-
czenie brzuSca miesnia brzuchatego tydki), co jest szczegbinie przydatne przy rozlegtych
zmianach w zakresie blizszej czesSci podudzia (koS¢ piszczelowa).

Rodzaj wykonanej rekonstrukgeji zalezy od: wielkoSci i lokalizacji guza, wieku i aktywnosci
chorego oraz wiedzy i doSwiadczenia zespotu operujgcego.

Analiza wynikéw badan oraz uzyskanej odpowiedzi na wstepng CTH umozliwia okreSle-
nie maksymalnego zasiegu nowotworu oraz ustalenie planowanej rozlegtoSci wyciecia z nie-
zbednym marginesem prawidtowej kosci. Jezeli mimo rozlegtoSci wyciecia istnieje mozli-
woS¢ zachowania konczyny lub jej podstawowej funkgji, to nalezy ustali¢ typ rekonstrukcji
z uwzglednieniem lokalizacji guza i wieku chorego (w tym trzeba poréwnaé kalendarzowy wiek
z wiekiem kostnym okreslanym w badaniu RTG nadgarstkow). Jezeli istnieje duze prawdo-
podobienstwo dalszego wzrostu chorego i z tabel predykcji wzrostu oraz siatki centylowej
wysokoSci ciata wynika, ze chory uroSnie wiecej niz 4 cm, ustala sie wskazania do rekon-
strukcji z wykorzystaniem endoprotez rosnacych, umozliwiajgcych wydtuzanie koriczyny. Ze
wzgledu na konieczno$¢ kontynuowania CTH w okresie pooperacyjnym, obnizong odpornosé
i mozliwo$¢ wystgpienia powiktan infekcyjnych, preferuje sie system nieinwazyjny, elektro-
magnetyczny, niewymagajacy interwencji operacyjnej. U pozostatych chorych stosowany jest
system modularny (bezcementowy).

Implantacja endoprotezy onkologicznej wigze sie z mozliwoscig powiktan w ciggu cate-
go zycia chorego, prowadzacych nawet do koniecznoSci amputacji koriczyny. Podstawowe
problemy to utrzymanie sprawno$ci mechanicznej endoprotez i zapobieganie zanikowi kosci
w sasiedztwie endoprotezy. W niektérych przypadkach nie ma koniecznosSci zastepowania
wycietego fragmentu kosci (np. operacje miednicy lub obreczy barkowej). Niekiedy oprécz
rekonstrukcji fragmentéw kosci niezbedne sg rekonstrukcje w zakresie struktur miesniowo-
-wiezadtowych, a czasem réwniez naczyniowych. W przypadku braku mozliwosci radykalnego
wyciecia przy zastosowaniu metod oszczedzajacych konczyne konieczne jest wykonanie am-
putacji (tab. 5) na prawidtowym poziomie (powyzej stawu i dogtowowo od zajetej nowotwo-
rem koSci). Leczenie chirurgiczne pozostaje jedyng metodg postepowania w chrzestniako-
miesakach (wyjatek — postacie mezenchymalne i niezréznicowane).

Niektdrzy chorzy na miesaki kosci w stadium uogélnienia (gtéwnie — M1a) majg szanse
na wyleczenie pod warunkiem wtasciwego skojarzenia CTH z radykalnym leczeniem chirur-
gicznym przerzutéw pod warunkiem uzyskania wtasciwej kontroli miejscowej nowotworu.
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Rycina 1. Schemat postepowania w miesakach wrzecionowatych kosci

Migsaki wrzecionowatokomdrkowe (gtéwnie kostniakomiesak i chrzestniakomigsak) wy-
magajag przede wszystkim leczenia chirurgicznego w celu miejscowego opanowania choroby.
W przypadkach miesaka kosciopochodnego, niezaleznie od lokalizacji, konieczne jest dota-
czenie uzupetniajacej CTH przed i po operacji (schematy z udziatem doksorubicyny, cispla-
tyny, ifosfamidu i metotreksatu) w celu poprawy przezycia wolnego od przerzutéw w ptucach
(ryc. 1), a w leczeniu kolejnych linii stosuje sie ifosfamid z etopozydem lub gemcytabine
z docetakselem. Miesaki wrzecionowatokomérkowe zwykle sg oporne na napromienianie.
Rokowanie chorych na miesaki wrzecionowatokomérkowe rézni sie w zaleznosci od stopnia
ztoSliwosci histologicznej i odpowiedzi na wstepng CTH, ale ogblnie przezycia 5-letnie
wynoszg okoto 70% lub wiecej pod warunkiem prawidtowego rozpoznania i leczenia.

Wysoki stopien ztosliwosci histologicznej miesaka koSciopochodnego u dzieci i mtodych
dorostych powoduje konieczno$é stosowania skojarzonego postepowania z zastosowaniem
CTH przed- i pooperacyjnej oraz chirurgicznego leczenia (RTH nie znajduje zastosowania
w leczeniu radykalnym i jest wykorzystywana jedynie w grupie mtodych chorych w ramach po-
stepowania paliatywnego). Warunkiem rozpoczecia leczenia jest weryfikacja histologiczna.
Obecnie nie dazy sie do pierwotnego wyciecia nowotworu, ktére najczesciej wigze sie z ko-
niecznoscia przeprowadzenia zabiegu okaleczajacego (amputacje lub wytuszczenie konczyny
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w stawie) i nie poprawia odlegtych wynikéw. Do najwazniejszych czynnikéw prognostycznych
w chwili rozpoznania nalezg: wielkoS¢ i lokalizacja guza, stopien ztosliwoSci histologicznej
oraz obecno$¢ lub brak przerzutéw. Wielkosé guza koreluje z aktywnoscig LDH oraz fosfatazy
zasadowej, a stwierdzenie wartosci stezen tych enzyméw stanowigcych wielokrotnosé normy
stanowi czynnik ztego rokowania (podobnie jak znaczna wielkoS¢). Najlepiej rokuja chorzy
z lokalizacjg kofAczynowa i umiejscowieniem dystalnym guza. Najgorsze rokowanie cechuje
chorych z miesakami zlokalizowanymi w kregach oraz w koSciach miednicy (praktycznie brak
mozliwosci przeprowadzenia radykalnej resekcji). Obecnos¢ przerzutéw w chwili rozpoznania
miesaka koSciopochodnego stanowi kolejny czynnik ztego rokowania, a szansa na uzyskanie
catkowitego wyleczenia zalezy od umiejscowienia i liczby oraz mozliwosci radykalnej resekcji
przerzutéw (pojedynczy przerzut — rokowanie lepsze, mnogie i obustronne przerzuty — roko-
wanie gorsze). Najgorzej rokujg chorzy z rozsiewem w kosSciach (rzadko w chwili rozpoznania)
i mézgu (wyjatkowo w poczatkowym okresie choroby, czesciej przy kolejnych nawrotach).
Obecnie najwieksze znaczenie rokownicze majg czynniki ustalane po wycieciu guza — nie-
radykalno$é resekgji i niski stopien martwicy guza po wstepnej CTH (ponad 90% komoérek
zmienionych martwiczo — lepsze rokowanie wobec 10% lub wiecej ,zywych” komérek — zte
rokowanie). Szansa 5-letniego przezycia dla grupy o korzystnym rokowaniu wynosi 75-80%
w odréznieniu do grupy ztego rokowania, w ktérej 45-55% chorych przezywa 5 lat.

Postepowanie u dorostych chorych na miesaka kosciopochodnego rozpoczynajg 3 cykle
CTH przedoperacyjnej (najczesciej doksorubicyna i cisplatyna oraz ewentualnie trzeci lek)
stosowane w rytmie 3-tygodniowym. Metotreksat nie znajduje powszechnego zastosowa-
nia u dorostych chorych na miesaka kosciopochodnego ze wzgledu na toksycznosé i brak
poprawy przezyé, ale jest standardowo wykorzystywany w protokotach leczniczych u dzieci
i mtodziezy. Wskazane jest zachowanie ifosfamidu do wykorzystania w drugiej linii leczenia.
Obecnie niezastosowanie CTH przedoperacyjnej u chorych na miesaka kosciopochodnego
nalezy uznac za btad. W terminie 4. cyklu (3 tygodnie po trzecim cyklu CTH) nalezy przepro-
wadzi¢ operacje, ktdrej celem jest radykalne usuniecie ogniska pierwotnego miesaka. Wybor
schematu pooperacyjnej CTH powinien — optymalnie — wynikac¢ z histologicznej oceny od-
powiedzi w preparacie operacyjnym (w przypadku dobrej odpowiedzi nalezy kontynuowacé le-
czenie wedtug poczatkowo stosowanego programu przez okres 2-12 cykli, natomiast w razie
stwierdzenia niezadowalajgcej odpowiedzi patologicznej konieczne jest rozwazenie zastoso-
wania innych lekdéw, np. ifosfamidu, etopozydu i karboplatyny po wczeSniejszym stosowaniu
doksorubicyny i cisplatyny).

Muramylotripeptyd jest lekiem immunostymulujgcym zarejestrowanym do leczenia uzu-
petniajgcego w skojarzeniu z wielolekowg CTH u chorych w wieku ponizej 30 lat po radykalnej
resekcji miesaka kosSciopochodnego bez przerzutéw w narzagdach odlegtych na podstawie
jednego badania klinicznego, w ktérym wykazano poprawe przezyé catkowitych (wzgledne
zmniejszenie ryzyka zgonu o 28%, wydtuzenie 6-letnich przezy¢ ogotem z 70% do 78%),
jednak wtasciwe umiejscowienie leku w schemacie postepowania wymaga dalszych badan.

Miesaki drobnokomérkowe (gtéwnie miesaki Ewinga i prymitywne nowotwory neuroekto-
dermalne, jak réwniez posta¢ mezenchymalna chrzestniakomiesaka) sa nowotworami nisko-
zréznicowanymi i wrazliwymi na napromienianie (wykorzystywane w leczeniu ogniska pier-
wotnego) oraz cechuja sie wysokim odsetkiem odpowiedzi na wielolekowg CTH. Wymagaja
dtugotrwatego leczenia skojarzonego (rozpoczynanego od CTH), ale rokowanie jest gorsze
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niz w miesakach wrzecionowatokomdrkowych, a przezycia 5-letnie u dorostych wynosza
30-40%. Akceptacja przez chorych proponowanego rodzaju i przebiegu leczenia wraz
ze wszystkimi skutkami jest istotnym warunkiem powodzenia. Chorych nalezy informo-
wac o czasie trwania leczenia (blisko 12 miesiecy), dziataniach niepozadanych CTH i RTH
(bezposSrednich i odleglych) oraz kalectwie czynnoSciowym w wyniku leczenia operacyjnego
(zardwno oszczedzajgcego koriczyne, jak i amputacji). Biorgc pod uwage wzglednie niewielka
liczbe chorych na miesaki drobnokomdrkowe oraz znaczne trudnoSci w uzyskaniu dtugo-
letnich przezyé, wskazane jest prowadzenie leczenia w oSrodkach onkologicznych z duzym
doswiadczeniem. Dodatkowymi argumentami sg promieniowrazliwos$¢ miesakéw drobnoko-
moérkowych kosci (w odréznieniu od postaci wrzecionowatokomdrkowych) i istotna rola RTH
w leczeniu skojarzonym.

Ze wzgledu na chemiowrazliwo$¢ miesakéw drobnokomdrkowych leczenie rozpoczyna
sie od CTH (ryc. 2) niezaleznie od stopnia klinicznego zaawansowania (MO lub M1). Do
aktywnych lekéw zalicza sie: cyklofosfamid, ifosfamid, doksorubicyne, daktynomycyne, eto-
pozyd i winkrystyne. Dawki i schemat poszczegdinych programéw wielolekowych zalezg od
przyjetych lokalnie protokotow postepowania i pojawiajgcej sie w trakcie leczenia toksycz-
nosci. Po CTH (3-5 cykli) powinny by¢ stosowane miejscowe leczenie chirurgiczne i RTH po-
operacyjna. Zdecydowanie najpierw powinno sie stosowac leczenie chirurgiczne z p6zniejsza
RTH, co istotnie zwieksza odsetek wyleczen miejscowych oraz zmniejsza liczbe powiktan
w gojeniu rany operacyjnej. Klasycznie, powinno obowigzywac pooperacyjne napromienianie
catej kosci, ale mozna stosowa¢ RTH wedtug zasady ,+5 cm od granic margineséw opera-
cyjnych”, co niejednokrotnie umozliwia zmniejszenie pola napromieniania i powiktan przy
zachowanej skutecznosci leczenia miejscowego. Konieczne jest podanie dawki catkowitej
55-65 Gy (zaleznie od lokalizacji) we frakcjach 1,8-2,0 Gy/dziennie. W przypadku braku
mozliwosci radykalnej resekcji miejscowej miesaka nalezy zastosowac radykalng RTH, ktéra,
zamiast okaleczajgcych operaciji, jest polecana zwtaszcza u chorych z obecnoScig cechy M1.
Pewnosé wyleczenia miejscowego wptywa z kolei na zwiekszenie odsetka chorych zakwali-
fikowanych, w razie potrzeby, do radykalnego leczenia przerzutéw. Po leczeniu miejscowym
kontynuuje sie CTH konsolidujaca do osiggniecia maksymalnej dawki lekéw (w praktyce
przynajmniej 6 miesiecy) lub wystgpienia objawdw toksycznosci 3. i 4. stopnia.

Wdrozenie koncepcji leczenia skojarzonego z wstepng CTH i odroczonym leczeniem miej-
scowym (ryc. 2) znacznie poprawito odlegte wyniki leczenia migsakéw drobnokomérkowych
kosci u dorostych. Przezycia 5-letnie wzrosty z 5-10% do okoto 40%. Pierwotna obecnosé
przerzutéw w odlegtych narzadach obniza odsetek wyleczonych do 30%. Rokowanie doro-
stych chorych na miesaki drobnokomérkowe jest gorsze niz u dzieci z powodu czestego
wystepowania niekorzystnych czynnikéw rokowniczych, ktérymi sa: obecnosé przerzutéw
do odleglych narzaddw, najdtuzszy wymiar guza powyzej 8 cm lub objetoS¢ guza powyzej
100 cm?, wiek powyzej 17 lat i podwyzszona aktywno$¢ LDH. Gorsze rokowanie dotyczy
umiejscowienia w obrebie miednicy i kregostupa oraz postaci pozakostnych. Wyjatkowo Zle
rokujg chorzy z nawrotem choroby.

U dzieci i mtodziezy z miesakiem Ewinga leczenie obejmuje stosowanie CTH wedtug
schematu EWING 2008, a w leczeniu ogniska pierwotnego postepowanie chirurgiczne i/lub
napromienianie. W leczeniu ogniska pierwotnego w pierwszej kolejnosci zaleca sie postepo-
wanie chirurgiczne. Radioterapia jest zarezerwowana dla przypadkéw nieoperacyjnych lub po
nieradykalnym wycieciu. Napromienianie powinno sie prowadzi¢ w warunkach RTH megawol-
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Rycina 2. Schemat postepowania w miesakach drobnokomérkowych kosci

towej. Umozliwia to podanie wyzszych dawek promieniowania celowanego w krétszym czasie
oraz znaczne zmniejszenie ryzyka powiktan (dawka 40-65 Gy w zaleznosSci od tolerancji
tkanek objetych napromienianiem oraz wieku). U chorych z zaawansowanym procesem (gru-
pa wysokiego ryzyka) mozna rozwaza¢ zastosowanie wysokodawkowanej CTH z przeszcze-
pieniem krwiotwdrczych komérek w ramach badawczych protokotéw. Wprowadzenie leczenia
skojarzonego wptyneto w istotny sposdb na poprawe wynikéw — obecnie w przypadku zloka-
lizowanego nowotworu uzyskuje sie wyleczenie u okoto 65% chorych. Natomiast u chorych
z przerzutami w odlegtych narzadach (ptuca i/lub kosci) po zastosowaniu CTH oraz chirurgicz-
nego leczenia i/lub RTH w pojedynczych przypadkach uzyskuje sie przezycie 5-letnie.

W postepowaniu u chorych na miesaki drobnokomaérkowe istotne znaczenie majg powi-
ktania wczesne (toksycznoS¢ 3. i 4. stopnia w czasie dtugotrwatej CTH) i pdzne (w tym —
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u okoto 10% chorych wtérne nowotwory), co uzasadnia coroczng obserwacje przez cate zycie
po przebytym leczeniu.

Leczenie nawrotéw miesaka kosciopochodnego powinno polegac na kojarzeniu CTH i wy-
ciecia przerzutéw (metastazektomia). W przypadku przerzutéw w ptucach niejednokrotnie
uzasadnione jest wycinanie mnogich przerzutéw oraz wielokrotne torakotomie. Wyniki chirur-
gicznego leczenia przerzutéw w ptucach sg dos¢ dobre pod warunkiem wykonania doszczet-
nej resekeji wszystkich zmian. Wybdr schematu CTH drugiej linii zalezy Scisle od lekéw za-
stosowanych w ramach pierwotnego leczenia — czesto wykorzystuje sie ifosfamid, etopozyd
(w niektorych osrodkach metotreksat w wysokich dawkach z kwasem folinowym, co dotyczy
szczegblnie mtodych chorych).

Chemioterapia chorych na miesaki drobnokomérkowe z pierwotnym uogélnieniem polega
na stosowaniu schematéw identycznych do wykorzystywanych we wczesnym stadium (ifos-
famid lub cyklofosfamid, doksorubicyna, etopozyd i winkrystyna). U chorych z przerzutami
w ptucach, ktérzy uzyskuja catkowitg odpowiedZ po CTH, mozna rozwazy¢ napromienianie
catej objetosci ptucnej, a w przypadku czeSciowej odpowiedzi jest wskazana resekcja prze-
trwatych zmian.

W ramach leczenia paliatywnego istotng role odgrywa RTH przerzutéw w koSciach.

Inne pierwotne nowotwory kosci

Postepowaniem leczniczym z wyboru w chrzestniakomiesakach jest radykalny zabieg
chirurgiczny bez leczenia okotooperacyjnego, gdyz w wiekszosci (wyjatek stanowig postacie
mezenchymalna i odréznicowana) wystepuje opornos¢ na konwencjonalng CTH i RTH. W przy-
padku zmian niemozliwych do wyciecia mozna zastosowa¢ paliatywng RTH (zwtaszcza proto-
noterapie w nowotworach podstawy czaszki).

Struniaki sg bardzo rzadkimi pierwotnymi nowotworami koSci rozwijajgcymi sie z reguty
w obrebie kosci krzyzowej lub podstawy czaszki. Postepowaniem z wyboru jest radykalna
resekcja chirurgiczna (rzadko mozliwa), a obecnie lepsze wyniki wigzg sie z zastosowaniem
RTH protonowej lub jonami wegla.

Olbrzymiokomaérkowy nowotwor koSci na 0g6t jest leczony chirurgicznie, a w przypadkach
nawrotow lub braku mozliwosci wyciecia dobre wyniki mozna uzyskaé przy zastosowaniu
RTH. Najnowsze doniesienia wskazuja na wysoka skuteczno$¢ przeciwciata monoklonalnego
anty-RANKL (denosumab) w leczeniu zaawansowanych guzéw olbrzymiokomérkowych kosci.

Rehabilitacja

Rehabilitacja jest koniecznym elementem postepowania u chorych na miesaki kosci od
chwili rozpoczecia leczenia i dzieli sie na:

— okres CTH przedoperacyjnej — zapobieganie zanikom miesniowym w wyniku oszczedza-
nia chorej konczyny (wieksza masa zdrowych tkanek sprzyja gojeniu rany pooperacyjnej
niezaleznie od zakresu wykonanej operacji, co jest istotne w odniesieniu do stosowania
CTH przedoperacyjnej);

— okres pooperacyjny — prowadzenie ¢wiczeri oddechowych i biernych operowanej kofczy-
ny od 1. doby po operacji z rozszerzeniem zakresu ¢wiczen po usunieciu drenéw ssacych;
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Tabela 6. Schemat obserwacji po leczeniu pierwotnych ztosliwych nowotworow kosci
u dzieci i miodziezy
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1.i 2. rok
0 X X X X X X X X X
1,5 X
3 X X X X
4,5 X X
6 X X X X X X X
7,5 X X
9 X X X X
10,5 X X
12 X X X X X X X X
3. rok
3 X X X
6 X X X X X
9 X X X
12 X X X X X X X X
4. rok
6 X X X X X
12 X X X X X X X X X
5. i kolejne lata
X X X X X X X | RTG
KLP

EKG — elektrokardiografia; ECHO — echokardiografia; RR — cisnienie tetnicze; HR — czynno$¢ serca; RTG — rentgenografia;
KT — komputerowa tomografia; MR — magnetyczny rezonans; USG — ultrasonografia; KLP — klatka piersiowa

— okres CTH pooperacyjnej — wykorzystanie ¢wiczei w domu i ocena postepow w trakcie
pobytu na oddziale podczas kolejnych cykli CTH oraz wiele miesiecy po zakornczeniu
leczenia (czasami konieczne sg okresowe intensywne ¢wiczenia w warunkach stacjonar-
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nych, z czego wynika niezbednos$¢ udziatu rehabilitanta w wielospecjalistycznym zespole

diagnostyczno-terapeutycznym).

Istotne dla chorego jest wsparcie psychologiczne, ktérego formg sg grupy wsparcia cho-
rych [np. Stowarzyszenie Chorych na Miesaki ,Sarcoma” (www.sarcoma.pl), Fundacja Spet-
nionych Marzen, Fundacja Herosi, Fundacja Dla Dzieci z Chorobg Nowotworowg i inne].

Obserwacja po leczeniu

Prowadzenie obserwacji po zakonczeniu skojarzonego leczenia jest nieodtgcznym obo-
wigzkiem zespotéw prowadzacych leczenie radykalne. Zespoty ponosza odpowiedzialnosé za
prowadzenie wieloletnich obserwacji i prawidtowe leczenie niepowodzen. Wiekszo$é nawro-
téw u chorych na miesaki kosci wystepuje w ciggu 2-3 lat po zakoriczeniu leczenia, co uza-
sadnia czestsze (rytm 3 miesigce) wizyty kontrolne. W czasie wizyt nalezy wykonaé badanie
RTG okolicy operowanej kosci oraz klatki piersiowej. W kolejnych latach badania kontrolne
moga by¢ rzadsze (rytm 6-12 miesiecy). Nastepstwem intensywnego leczenia skojarzone-
go chorych na miesaki kosci moze by¢ wystapienie wtérnych nowotworéw (7-10% chorych
leczonych z powodu miesakdw drobnokomaorkowych). Istotne sg rowniez inne pdzne powikta-
nia leczenia skojarzonego (np. niewydolnoS¢é sercowo-naczyniowa, nieptodnos¢, powiktania
endoprotezoplastyki), co uzasadnia konieczno$é wieloletniej obserwacji chorych.

Obserwacja dzieci i mtodziezy z pierwotnymi nowotworami ztoSliwymi kosci powinna by¢
prowadzona w 1. i 2. roku co 6 tygodni, w 3. roku co 3 miesigce, w 4. roku co 6 miesiecy,
a od 5. roku po zakoriczeniu leczenia i w latach kolejnych co 12 miesiecy (tab. 6).
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