Nowotwory
harzgadu ruchu
u dzieci i mtodziezy




Wstep

Pierwotne nowotwory narzadu ruchu stanowig ok. 6-7%
wszystkich choréb nowotworowych rozpoznawanych u
dzieci i mtodziezy.

Ich specyfika wymusza $cisle okreslone postepowanie
diagnostyczno - lecznicze.

Majac na wzgledzie dobro pacjenta i bezpieczenstwo naszej
pracy chcielibysmy przedstawi¢ kilka praktycznych zalecen
odnos$nie diagnostyki i leczenia zmian nowotworowych
narzadu ruchu.




Jeszcze przed postawieniem rozpoznania
nowotworu narzgdu ruchu

Jesli wystepuje podejrzenie nowotworu narzgdu
ruchu, w najlepiej pojetym interesie pacjenta, nalezy
skierowaC go, jeszcze przed biopsjg, do osrodka

referencyjnego - prowadzgcego ostateczne leczenie
chirurgiczne.

Prawidtowo wykonana biopsja ma istotne znaczenie,
zarowno w rokowaniu co do zdrowia i zycia, jak i
jakosci zycia pacjenta po zakonczonym leczeniu
onkologicznym.

Do Poradni Onkologicznej nie potrzeba skierowania,
niemniej jednak wskazane jest zapowiedzenie wizyty
pacjenta telefonicznie.

Do Poradni Chirurgii Onkologicznej pacjenci powinni
zgtaszac sie ze skierowaniem.




Jesli u pacjenta obserwuje sie nastepujace objawy

e Stopniowo nasilajgcy sie bol, powodujgcy dysfunkcje narzgdu
ruchu

e Bole konczyn, wystepujgce z niewielkimi przerwami lub bez
przerw czasowych, takze w nocy, ktére wymagajg podawania
lekow przeciwbolowych

e /aburzenie zarysu konczyny, czesto nie zwigzane z urazem

e Niepokojgce wyniki badan obrazowych

e Gorgczka, podwyzszone parametry stanu zapalnego w
korelacji z dolegliwosciami  bolowymi narzgdu ruchu,
nawracajgce lub  utrzymujgce sie, mimo leczenia

antybiotykiem

Pomysl, ze to moze by¢ zmiana narzadu ruchu
o charakterze nowotworowym

Ogdlny schemat postepowania
w przypadku podejrzenia choroby nowotworowej




Biopsja

Powinna by¢ wykonana tylko przez doswiadczonego operatora
z zachowaniem zasad czystosci onkologicznej:

e dostep ze skazeniem mozliwie najmniejszej liczby przedziatow
anatomicznych

e ewentualny dren wyprowadzony w przedtuzeniu rany
operacyjnej

e wykonana w zakresie optymalnego dostepu w aspekcie
pOzniejszeqo leczenia operacyjnego

KONIECZNE JEST ZABEZPIECZENIE MATERIALU DO BADANIA
GENETYCZNEGO.

Preparaty histopatologiczne powinien oceniac doswiadczony
patomorfolog w porozumieniu z radiologiem.

Rozpoznanie nowotworu musi by¢ potwierdzone przez drugiego
patomorfologa.

/aleca sie, aby biopsje wykonywac w osrodkach, w ktdorych
znajduje sie pracownia patomorfologii dysponujgca odpowiednim
doswiadczeniem w diagnostyce schorzen narzadu ruchu
dysponujgca zapleczem do wykonywania badan molekularnych.

W razie watpliwosci co do zasadnosci wykonania biopsji, lub co do
techniki operacyjnej, nalezy pacjenta bezwzglednie skierowac do
osrodka referencyjnego majgcego doswiadczenie w diagnostyce i
leczeniu tego typu schorzen.




Badania obrazowe

RTG, usg

MR najlepiej z opcjg DWI
PET/scyntygrafia

TK

Badania dobierane sg w zaleznosci od szczegotowego
rozpoznania.

Pamietajmy, ze badania obrazowe sg ztotym standardem w
rozpoznaniu nowotworow narzgdu ruchu.

Podstawg rozpoznania jest prawidtowa ocena
histopatologiczna.

Jednak, ponad 40% nowotworéw (a zwtaszcza miesakow)
rozpoznaje sie na podstawie stwierdzenia konkretnej
rearanzaciji.

Prawidtowy wynik badania HP jest fundamentem do
dalszych prawidtowych decyzji terapeutycznych.
Doswiadczenie ma znaczenie.




Leczenie

Leczenie chorych na miesaki kosci ma  charakter
wielodyscyplinarny, z koniecznoscig obecnosci w zespole
chirurga onkologa, onkologa, ortopedy i rehabilitanta (rehabilitant
powinien brac udziat w procesie terapeutycznym juz od momentu
biopsji).

Lekarzem koordynujgcym catoksztatt dziatan diagnostyczno-
terapeutycznych powinien byc¢ lekarz onkolog.

Decyzje o zakresie leczenia operacyjnego nalezy podejmowac
przed rozpoczeciem leczenia skojarzonego.

Leczenie powinno odbywac¢ sie zgodnie z obowigzujgcymi

standardami dla danejjednostki chorobowej.

/Zaleca sie, aby chorzy na miesaki kosci byli leczeni wytgcznie
w specjalistycznych osrodkach lub w jednostkach z duzym
doswiadczeniem w leczeniu tego nowotworu, w Kktorych jest
leczonych minimum 25 chorych na miesaki kosci rocznie.

Zalezy m.in. od: szczegotowego rozpoznania HP, w tym oceny
gradingu (G), czyli histopatologicznego stopnia ztosliwosci
nowotworu i stadium zaawansowania choroby

Rozpoznanie CHT RT CHIR
Miesak Ewinga (ES) + + +
Miesak kosciopochodny (OS) + = +
Miesak chrzestnopochodny (CHS) + = +
Miesaki tkanek miekkich (STS) + + +




Ztamanie patologiczne

Brak urazu lub niskoenergetyczny uraz u dzieci i mtodziezy
ze ztamaniem kosci pomimo braku ewidentnych cech
choroby rozrostowej moze sugerowac nowotwaor narzgdu
ruchu.

/tamanie patologiczne nie wyklucza zabiegu
0szczedzajgceqgo.

W przypadku Ztamania patologicznego KoscCi
przeciwwskazane jest wykonywanie zespolen, gdyz
prowadzi to do rozsiewu komorek nowotworowych i moze
dyskwalifikowac chorego z leczenia oszczedzajgceqo.

W takim przypadku nalezy zawsze zachowac czujnosc
onkologiczng.

W przypadku niejednoznacznych  wynikow  badan
obrazowych rozpoznanie stawiamy na podstawie badania
histopatologicznegoi mikrobiologicznego.




Formy leczenia chirurgicznego pierwotnych
nowotworow narzadu ruchu u dzieci i mtodziezy

e zabieg oszczedzajgcy - endoprotezoplastyka (takze z
wykorzystaniem implantow wydtuzalnych)

resekcja guza bez rekonstrukcji
amputacja, eksartykulacja
przeszczep kostny auto/allogenny
przeszczep unaczyniony
artrodeza

plastyka odwrécona

O ostatecznej metodzie rekonstrukcji decyduje
chirurg onkolog

Radioterapia stosowana w leczeniu niektérych nowotworow
narzgdu ruchu moze ograniczac mozliwosci leczenia
rekonstrukcyjnego Z wykorzystaniem unaczynionych
przeszczepow kostnych.

/e wzgledu na czestg koniecznos$C stosowania chemioterapii
pooperacyjnej metody z zastosowaniem  stabilizatorow
zewnetrznych sg przeciwskazane.

e Konieczne jest wyleczenie wszelkich schorzen jamy
ustnej.

e Jakiekolwiek stany zapalne, w tym skory oraz paznokci,
uniemozliwiajg przeprowadzenie zabiegu operacyjnego.

e Warunkiem przeprowadzenia zabiegu operacyjnego s3g
prawidtowe wyniki badan krwi.

e Warunkiem wykonania o0szczedzajgcego  zabiegu

operacyjnego  jest  uzyskanie  stabilizacji/regres;ji
nowotworu w trakcie leczenia neoadiuwantoweqgo.



Pamietaj, ze....

e Kazdy pacjent w celu kwalifikacji do endoprotezoplastyki musi
osobiscie zgtosi¢ sie na wizyte konsultacyjng do chirurga
przeprowadzajgcego zasadnicze leczenie operacyjne.

e Produkcja implantu jest dtugotrwatym procesem trwajgcym
od 8 do 10 tygodni.

e Dlatego tez, po postawieniu rozpoznania choroby
nowotworowej kosci, nalezy mozliwe szybko dostarczyc¢ catg
dokumentacje medyczng oraz badania obrazowe do lekarza
koordynujgcego chirurgiczne leczenie oszczedzajgce.

Badania obrazowe u pacjenta z endoprotezag

W przypadku pacjenta z endoprotezg tzw.: ,rosngcg” wydtuzalng
elektromagnetycznie istnieje bezwzgledne przeciwskazanie do
wykonania badania rezonansu magnetycznego.

W przypadku pozostatych rodzajow endoprotez przed wykonaniem
badania rezonansu magnetycznego nalezy skontaktowac sie z
lekarzem, Kktory przeprowadzit leczenie chirurgiczne celem
uzyskania informacji, czy implant jest wykonany z tworzyw o
wtasciwosciach ferromagnetycznych.

Badania tomografii komputerowej, usg oraz rtg nie sg
przeciwskazane.

0 wykonywanych badaniach decyduje lekarz, a nie pacjent.



Leczenie chirurgiczne

Obejmuje leczenie ogniska pierwotnego i ewentualnie w kolejnych
etapach ognisk przerzutowych.

Leczenie chirurgiczne powinno byC¢ przeprowadzane przez
doswiadczony zespot chirurgiczny.

Dazymy do tego, by kazdy pacjent mogt by¢ zakwalifikowany do
leczenia oszczedzajgcego (wptywa na to m.in. stopien

zaawansowania choroby, sposob wykonania biopsji, odpowiedz na
leczenie neoadiuwantowe - wstepne).

W trakcie terapii neoadiuwantowej nalezy wykonac kontrolne
badania obrazowe wszystkich ognisk choroby celem oceny reakcji
na leczenie oraz potwierdzenia zakresu I metody planowanej
rekonstrukcji (czas oraz rodzaj diagnostyki jest determinowany
programami terapeutycznymi; o ewentualnych odstepstwach
powinien decydowac¢ koordynujgcy leczenie onkolog).

Prawidtowo wykonana resekcja nowotworu wymaga usuniecia
catego kanatu po biopsji w jednym bloku z guzem.

Guz powinien byc¢ usuniety z tzw. onkologicznym marginesem
tkanek zdrowych.

W trakcie zbiegu konieczne jest wykonanie Srodoperacyjnego
badania histopatologicznego; nieradykalne usuniecie nowotworu
w wiekszosci przypadkow w istotny sposéb zmniejsza szanse
pacjenta na trwatg remisje.




Pacjent z chorobg rozsiang

Rozsiew choroby nie oznacza braku mozliwosci osiggniecia
trwatej remisji, cho¢ rokowanie co do zdrowia i zycia jest
zdecydowanie gorsze w porownaniu do pacjentow z

chorobg zlokalizowang.

Chorzy z rozsiang chorobg nowotworowg narzgdu ruchu
leczeni sg bardziej agresywnie w stosunku do chorych z
chorobg zlokalizowans.

Mnogie zmiany przerzutowe w ptucach nie s3a
przeciwwskazaniem do leczenia operacyjnego.




Pojedyncza zmiana w  Kosci
(podejrzana jako ognisko
przerzutowe) powinna  zostac
zbioptowana juz na poczatku
leczenia.

Potencjalnie zajete nowotworowo
wezty  chtonne  powinny  byc
bioptowane (jesli to mozliwe)
jeszcze przed wtgczeniem
chemioterapii.

Pojedyncza zmiana w uktadzie kostnym o charakterze przerzutowym
moze by¢ leczona =zarowno chirurgicznie, z zastosowaniem
radioterapii (RT), jak i obiema metodami tgcznie, jesli toksycznosci
sg akceptowalne.

W  przypadku mnogich ognisk choroby w uktadzie kostnym
zastosowanie ma RT na ogniska, ktore sg symptomatyczne

Pacjent ze wznowg lub progresjg na leczeniu

Wznowa lub progresja na leczeniu nie zawsze oznacza
dyskwalifikacje z leczenia.

Wczesna wznowa lub progresja na leczeniu rokuje gorzej niz tzw.
wznowa pozna (powyzej roku od zakonczenia leczenia).

W procesie leczenia wykorzystywane sg zarowno CHT, RT jak i
chirurgia, nawet jesli byty stosowane w trakcie leczenia pierwotnego.
Niekiedy mozna zastosowac tzw. terapie celowane lub leczenie w
ramach badan klinicznych (I-111 fazy).

W przypadku izolowanej wznowy miejscowej(bez innych ognisk
przerzutowych)wskazane jest radykalne leczenie chirurgiczne.




Najczestsze btedy w procesie diagnostyczno -
terapeutycznym u pacjentow 2z nowotworami
narzgdu ruchu

e Brak czujnosci e Biopsja poza miejscem
onkologicznej. standardowego dostepu

e Bagatelizowanie objawow do guza okreslonej
choroby, czesto réwniez okolicy anatomicznej.
przez rodzine. e W przypadkow

e Biopsja bez zachowania powiekszonych weztow
zasad czystosci chtonnych zbyt dtuga
onkologicznej. obserwacjaileczenie

objawowe.

Klinika Onkologii i Chirurgii Onkologicznej IMID jest prekursorem
leczenia oszczedzajgcego w Polsce u dzieci i mtodziezy z
pierwotnymi nowotworami narzgdu ruchu.

Tego typu leczenie w Klinice prowadzone jest od ponad 30 lat.

Do 2021 roku wykonano ponad 800 zabiegdw oszczedzajgcych w
tych rozpoznaniach.
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Timing of Local Therapy Affects Survival in Ewing
Sarcoma

"Conclusion: Qur results
suggest that treatment for
EWS and OS at a specialazed
cancer centers (SCC) is
associated with significantly
improved survival even after

adjustment for known
prognostic  factors. The
superior survival among

those treated at SCCs may
be due to having greater
access to clinical trials and
services at SCCs."

"Conclusion: Delayed time to
local therapy =16 weeks after
chemotherapy initiation was

independently  associated
with ~ worse survival in
patients  with locaalized

Ewing sarcoma.”
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