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Nowotwory wieku dziecigcego wykazuja ogromne zréz-
nicowanie typow histopatologicznych oraz umiejscowie-
nia anatomicznego. Pod wieloma wzgledami rdznig sie
od nowotworéw wieku dorostego. Inna jest czestos¢ ich
wystepowania, inna klasy [kdcja, przebieg kliniczny, reakcja
na leczenie i w konsekwencji rokowanie. Wynikajg z tego
réwniez inne konsekwencje leczenia przeciwnowotworowe-
go, u pacjentow, zarowno z pomysinym jak i niepomysinym
przebiegiem choroby nowotworowe;j.

Wszystkie nowotwory wieku dzieciecego sg kwali [ka-
wane wg rodzaju tkanki, z ktorej powstaty, natomiast u do-
rostych w odniesieniu do narzadu, w ktérym sie rozwijaja.
Wg miedzynarodowe;j klasy [Kdcji nowotwordw dziecigcych
(ICCC) wyrdzniamy gtéwnych 12 grup nowotworow wieku
rozwojowego.

1. Biataczki

2. Chtoniaki

3. Nowotwory osrodkowego uktadu
nerwowego

4. Nowotwory uktadu wspoéiczulnego
5. Siatkdwczak zarodkowy

6. Nowotwory nerek

7. Nowotwory watroby

8. Nowotwory kosci

9. Miesaki tkanek miekkich

10. Nowotwory zarodkowe

11. Nowotwory nabtonkowe

12. Inne

Czestos¢ wystepowania poszczegoélnych rodzajéw nowo-
tworow jest rézna w roznych krajach, do ich obiektywnego
poréwnania stosuje sie wspotczynniki standaryzowane
(tabela 1) zachorowalnosci i umieralnosci z powodu nowo-
twordéw. Pozwala to uniknaé wptywu struktury wiekowej
danego kraju na wskazniki zachorowan.
Zachorowalno$¢ na nowotwory osrodkowego ukta-
du nerwowego w Polsce wynosi 29.8/1 min (Kowalczyk)
i jest poréwnywalny do obserwowanych w Wielkiej Brytanii,
Niemczech, Francji. W Europie najwyzszy wskaznik zachoro-
walnosci obserwuije sie na Wegrzech (35.2/min) i w krajach
skandynawskich (41/min). Na przestrzeni ostatniego trzydzie-

Tabela 1. Zachorowania na nowotwory u dzieci (standaryzowane wspot-
czynniki zachorowalnos$ci na milion dzieci w Polsce 2004)

Rodzaj nowotworu | Polska ZaE:i:ggr?ia
Biataczki 354 44
Chtoniaki 21.2 15.2
Nowotwory o$rodkowego uktadu nerwowego 29.8 29.9
Nowotwory uktadu wspétczulnego 9.3 11.2
Siatkéwczak zarodkowy 3.7 41
Nowotwory nerek 74 8.8
Nowotwory watroby 13 15
Nowotwory kosci 6.0 55
Miesaki tkanek miekkich 10.6 9.1
Nowotwory zarodkowe 6.3 45
Nowotwory nerek 74 8.8
Nowotwory watroby 13 15
Nowotwory kosci 6.0 55
Migsaki tkanek miekkich 10.6 9.1
Nowotwory zarodkowe 6.3 45
Nowotwory nabtonkowe 2.7 41
Inne nowotwory 04 0.6
Ogotem 134.1 138.5

Zrédto: Kowalczyk J.R.: Epidemiologia nowotwordw ztosliwych u dzieci.
W: Onkologia i hematologia dziecieca, red. A. Chybicka, K. Sawicz-Bir-
kowska. Wydawnictwo Lekarskie PZWL, Warszawa 2008, str. 3-7.

stolecia obserwowano kilkakrotnie wzrost zachorowalnosci
na nowotwory OUN, z nastepowa stabilizacjg liczby zachoro-
wan. Byto to prawdopodobnie zwigzane z wprowadzeniem
do diagnostyki nowych metod obrazowania, odpowiednio to-
mogra [Lkomputerowej i rezonansu magnetycznego.

Zachorowalnos$¢ na migsaki tkanek miekkich w Polsce
ksztattuje sie w granicach 9.8 — 10.6/mIn, (w Europie Zachod-
niej odpowiednio 9.1/min) i stanowig one 7% wszystkich
ztosliwych nowotworéw dziecigcych.

Zaréwno nowotwory OUN jak i migsaki tkanek miekkich
stanowig heterogenne grupy nowotworéw ziosliwych, zarow-
no pod wzgledem typdw histopatologicznych jak i lokalizacji
ogniska pierwotnego. Mimo znaczacej poprawy rokowania,
intensy [kdwania i unowoczesnienia terapii w obu grupach,
pozostaje dos¢ duzy odsetek dzieci, u ktorych wyniki leczenia
sg niezadowalajace, szczegdlnie w postaciach rozsianych (za-
rowno w obrebie OUN jaki pozostatych narzadéw, bedacych
miejscem przerzutow odlegtych).
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NOWOTWORY UKLADU NERWOWEGO

Nowotwory uktadu nerwowego (OUN) sg druga co do cze-
stosci wystepowania grupa nowotworéw u dzieci, jed-
noczesnie pierwsza — jako przyczyna zgonéw z powodu
choroby nowotworowej. Sa jednoczes$nie grupa obarczong
najwiekszym ryzykiem wystgpienia ciezkich wczesnych
i odlegtych skutkéw choroby i jej leczenia.

KLASYFIKACJE GUZOW OUN
1. Klasy [kdcja patomorfologiczna.

Obowigzuje klasy [kacja WHO z 2000 roku, oparta
na aspektach morfologicznych, stopniu ztosliwosci
i nieprawidtowosciach w zakresie biologii mole-
kularnej guza, ktéra wyréznia 7 podstawowych
grup nowotworéw OUN u dzieci.

- guzy wywodzace sie z tkanki nerwowo-nabtonko-
wej—w tej grupie znajduja sie glejaki astrocytoma,
oligodendroglioma, ependymoma) oraz guzy wy-
wodzace sie z pierwotnych komaérek nerwowych
(medulloblastoma, neuroblastoma)

- guzy nerwow obwodowych (schwannoma,
neuro [(biloma)

- guzy opon (meningioma, lipo- [bio-chondro-sar-
coma, melanoma)

- chioniaki (lymphoma, plasmocytoma)

- guzy germinalne (germinoma, teratoma, embry-
onal carcinoma)

- guzy okolicy
(craniopharyngeoma)

- przerzuty

siodta tureckiego

2. Klasy [kacja lokalizacyjna

- guzy nadnamiotowe
- guzy podnamiotowe
- guzy pnia mézgu

W przypadku nowotworéw OUN u dzieci obraz histopa-
tologiczny czesto nie wykazuje korelacji z rokowaniem.
Specy [€ana biologie i przebieg guzéw OUN warunkuje
wiek dziecka i lokalizacja. U dzieci najczesciej sg to guzy
pierwotne zlokalizowane w tylnej jamie czaszki i w ob-
szarze Srodkowym mézgu (w odréznieniu od dorostych,
u ktorych przewaza lokalizacja nadnamiotowa).

OBJAWY NOWOTWOROW OUN U DZIECI

Wczesne objawy kliniczne guza mézgu u dzieci sa bardzo
niespecy [cane. Moga imitowac szereg schorzen wieku
rozwojowego. Powoduje to znaczne opdznienia w ich
rozpoznaniu. Warto podkresli¢, ze opdznienie takie ozna-
cza wieksze zaawansowanie choroby, rozleglejszy zabieg
operacyjny z jego skutkami pooperacyjnymi, konieczno$¢
stosowania terapii uzupetniajgcej (chemioterapia, radio-
terapia). Efektem jest gorsze rokowanie, a w przypadku
wyleczenia gorsza jako$¢ zycia dziecka.

Objawy guza mézgu u dzieci mozna podzieli¢ na 2 gtébwne
rodzaje:

1 Zwigzane ze wzmozonym ciSnieniem
$rédczaszkowym
2. Zwigzane z lokalizacjg nhowotworu

Objawy wzmozonego ci$nienia srodczaszkowego moga
by¢ rézne w zaleznosci od wieku dziecka. U noworodkéw,
niemowlat i matych dzieci, w zwigzku z niezaro$nieciem
szwoOw czaszkowych i ciemiaczek przyrost masy guza moze
by¢ kompensowany przez przyrost pojemnosci jamy czaszki.
Obserwuije sie rozejscie szwow czaszkowych, powigkszenie
obwodu gtowy. Wezesnymi objawami sg apatia lub nadpo-
budliwosé, brak taknienia, brak przyrostu masy ciata. Charak-
terystycznym objawem jest opdznienie, badz cofniecie sie
w rozwoju. U dzieci starszych wystepuijg bole glowy, poczat-
kowo o niewielkim nasileniu, stopniowo pojawiajg sie typowe
silne, poranne bdle gtowy z towarzyszacymi nudnosciami
i chlustajacymi wymiotami. Pojawiaja sie neurologiczne
objawy ogniskowe spowodowane uciskiem na struktury
madzgu. Najczesciej sg to niedowtady nerwow czaszkowych
(oczoplas, podwojne widzenie, zez), niedowtady koriczyn,
czasami przymusowe ustawienie gtowy, imitujace krecz
szyi, spowodowane uciskiem nerwow szyjnych. Objawem
patognomonicznym jest obrzek tarczy nerwu wzrokowego
i zwigzane z tym zaburzenia widzenia. Konsekwencjg pod-
wyzszonego cisnienia srédczaszkowego moga by¢ rowniez
napady drgawkowe. Czesto wystgpienie pojedynczego
napadu wigze sie jedynie z oceng elektroencefalogra [cang
bez wykonania badar obrazowych. Powtarzanie sie napa-
dow skutkuje wdrozeniem leczenia farmakologicznego
najczesciej bez wykluczenia tta organicznego napadow.
Nasilanie sie napadéw drgawkowych, zmiana charakteru
dotychczas wystepujacych napadoéw, stan padaczkowy,
opornos¢ na leki, ponapadowy niedowtad lub porazenie
powinny bezwzglednie sktoni¢ do wykonania badar obrazo-
wych OUN. Réwniez drgawki ogniskowe moga by¢ objawem
guza OUN, ten rodzaj drgawek towarzyszy czesto rozrostom
0 niskim stopniu ztosliwosci. Postepujacy wzrost cisnienia
$rddczaszkowego moze doprowadzi¢ do wystapienia obja-
wow bezposrednio zagrazajacych zyciu dziecka, zwigzanych
z przemieszczeniem tkanki mozgowej i wklinowaniem, naj-
czesciej migdatkow mozdzku w obreb otworu potylicznego
wielkiego. Ucisk na rdzen przedtuzony powoduje narastajace
zaburzenia oddychania, koficzace sie bezdechemizgonem
dziecka. Czasami moze dochodzi¢ do wklinowania nadna-
miotowego, kiedy guz przemieszcza struktury tylnego dotu
czaszki ku goérze powodujac ucisk mostu i Srédmozgowia,
prowadzacy do zaburzen Swiadomosci ze $pigczka wigcz-
nie. Stopniowo rozwijaja sie niedowtad czterokonczynowy,
utozenie odmdzdzeniowe, zaburzenia oddychania.

Lokalizacja guza w tylnej jamie czaszki powoduje:

- objawy moézdzkowe — niezgrabnos$¢, trudnosci
w bieganiu, skakaniu i innych przejawach aktyw-
nosci [zylcznej, pogorszenie sie umiejetnosci pisania,
rysowania, zaburzenie rownowagi (dodatnia proba
Romberga) i koordynacji ruchowej z drzeniem za-
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miarowym, dysmetria, ataksjg, chodem na szerokiej
podstawie;

- objawy z pnia mézgu — tzw. ,,zespot pniowy” zwig-
zany z bezposrednim uszkodzeniem nerwow czasz-
kowych w tej okolicy. Objawia sie on zaburzeniami
smaku, stuchu, potykania, artykulacji, asymetrig twa-
rzy, zaburzong ruchomoscig gatek ocznych (oczoplas)
oraz przymusowym ustawieniem gltowy.

Lokalizacja guza w linii Srodkowej mézgu powoduije:

- endokrynopatie — zwigzane z lokalizacjg w okolicy
przysadki mozgowej lub podwzgdérza. Najczesciej
obserwuje sie objawy przedwczesnego pokwitania,
zaburzenia wzrostu czy moczowke prosta, rzadziej
dochodzi do wielohormonalnej niewydolnosci przy-
sadki, objawiajgcej sie niedoczynnoscig tarczycy czy
kory nadnerczy.

Innego rodzaju objawy zwigzane sg z rozwojem guza w ob-
rebie drogi wzrokowej. W zaleznosci od lokalizacji zmiany
nowotworowej wystepuja zaburzenia ostrosci widzenia,
zaburzenia pola widzenia, rzadziej tarcza zastoinowa,
wzrost ci$nienia srodgatkowego czy wtdrny zanik nerwu
wzrokowego. Inny obraz kliniczny guzéw w tej lokalizacji
wystepuje u noworodkdéw i niemowlat. Najczesciej obser-
wuje sie oczoplas, zwigzany z ruchami gtowy.

Lokalizacja guza w pétkulach mézgu powoduje:

- objawy kliniczne zwiazane z rodzajem zajetych struk-
tur. Guzy w obrebie ptatow czotowych daja najczesciej
zaburzenia psychiczne i uogélnione napady padacz-
kowe, w obrebie ptatow skroniowych afazje czuciowa
czy napady psychoruchowe.

DIAGNOSTYKA GUzZOW OUN

Wystapienie wyzej opisanych objawow powinno skutkowac
wykonaniem badan obrazowych OUN. Tomogra [akom-
puterowa (KT) pozwala wykry¢ ok. 90% guzow OUN, jest
bardzo przydatna w ocenie struktur kostnych czy zwapnien
w obrebie zmiany nowotworowej. Rezonans magnetyczny
(MRI) jest znacznie bardziej czutym badaniem w obrazowaniu
guzoéw osrodkowego uktadu nerwowego, szczegdlnie zlo-
kalizowanych w tylnej jamie czaszki (najczestsza lokalizacja
u dzieci). Niestety, oba te badania wymagajg u matych dzieci
znieczulenia ogéinego. Wada ich jest rowniez dos¢ dtugi czas
trwania badania. MRI pozwala unikna¢ nadmiernego napro-
mieniania w trakcie badan, kt6re z uwagi na koniecznosé
monitorowania leczenia, wymagaja czestego powtarzania.

Pomocnym w diaghostyce zaawansowania pro-
cesu nowotworowego jest badanie ptynu mézgowo-
rdzeniowego, w ktérym oprécz odchyleh zwigzanych
z wystepowaniem ciasnoty srédczaszkowej ocenia sie
rowniez ilos¢ i rodzaj komorek nowotworowych.

Istotne — przy niektérych rodzajach guzéw (nowo-
twory germinalne, guzy linii sSrodkowej) — sg badania
biochemiczne: hormonalne (hormony piciowe, tarczycy,
kory nadnerczy), oceniajgce markery nowotworowe (min.
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dehydrogenaza kwasu mlekowego, a-fetoproteina czy
gonadotropina kosméwkowa). W przypadku tzw. nowo-
tworéw wydzielajacych leczenie mozna rozpoczaé bez
wstepnego badania histopatologicznego.

Guzy o wysokiej ztosliwosci moga dawac przerzuty
poza obreb osrodkowego uktadu nerwowego. Przy po-
dejrzeniu Klinicznym takiego rozsiewu konieczne staje
sie wiec wykonanie badan oceniajacych IV stadium za-
awansowania — usg jamy brzusznej, rtg klatki piersiowej,
scyntygra [iiktadu kostnego, mielogramu.

LECZENIE NOWOTWOROW OUN

Strategia leczenia guzéw OUN u dzieci zalezy od lokalizacj,
wstepnego zaawansowania i od wieku dziecka.

Podstawowg metoda radykalnego leczenia prze-
ciwnowotworowego jest doszczetne usuniecie zmiany.
Bardzo istotnym elementem ustalania zasad leczenia jest
wiec ocena mozliwosci wykonania radykalnego zabiegu
operacyjnego, bez spowodowania trwatych i gtebokich
uszkodzen OUN. Jesli lokalizacja lub wielko$¢ guza nie
pozwalajg na taki zabieg, pozostaje wykonanie biopsji
endoskopowej lub stereotaktycznejw celu pobrania ma-
terialu do badania histopatologicznego. W wielu przy-
padkach zabieg chirurgiczny ma za zadanie zmniejszy¢
objawy nadcisnienia srédczaszkowego, zwigzane naj-
czesciej z towarzyszacym zaburzeniom odptywu ptynu
mébzgowo-rdzeniowego, wodogtowiem.

Wg danych statystycznych leczenie chirurgiczne
pozwala uzyskaé trwate wyleczenie w okoto 20-24%
przypadkow.

Znaczacg poprawe wyleczalnosci uzyskano dzieki
chemioterapii wstepnej i uzupetniajgcej, wigczonej do pro-
gramoéw leczenia, zardwno guzéw o wysokiej jak i o ni-
skiej ztosliwosci. Do najczesciej stosowanych cytostatykow
w leczeniu guzéw mdzgu nalezg cyklofosfamid, ifosfamid,
cisplatyna, karboplatyna, lomustyna, etopozyd.

Bardzo istotna role w leczeniu guzéw mézgu odgrywa
radioterapia. U dzieci, ograniczeniem jej stosowania jest
wiek pacjenta i mozliwo$¢ indukowania trwatych powiktan
ze strony niedojrzatej tkanki nerwowej. Zakres, catkowita
dawka oraz kolejnosc¢ jej zastosowania zaleza od rodzaju no-
wotworu i od wieku dziecka. W guzach o wysokiej zto$liwosci
napromienia sie najczesciej 0$ mézgowo-rdzeniowa z dodat-
kowa dawka wzmacniajaca w miejscu ogniska pierwotnego.

Reasumujac, strategia leczenia nowotworéw OUN
U dzieci uzalezniona jest przede wszystkim od wieku dziec-
ka, od lokalizacji guza i od rodzaju histopatologicznego.
Opracowane sg odrebne programy terapeutyczne dla dzieci
ponizej i powyzej 3 roku zycia. Ocena stopnia zto$liwosci
stata sie réwniez podstawg do stosowania odmiennych
sposoboéw postepowania. Obok postawy wyczekujacej,
w przypadkach gdy nie ma mozliwosci radykalnego leczenia
chirurgicznego, w guzach o niskiej ztosliwosci probuije sie
stosowac niskodawkowang chemioterapie. Wyniki takiego
postepowania sg w chwili obecnej nadal niejednoznaczne.

Odrebna grupe guzéw OUN stanowia guzy pnia moé-
zgu, ktdre z uwagi na swoja lokalizacje i niemoznos$¢ rady-
kalnego leczenia miejscowego, obarczone sg najgorszym
rokowaniem.
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MIESAKI TKANEK MIEKKICH

Stanowig bardzo niejednorodna grupe nowotworéw zto-
$liwych u dzieci, ktdre ze wzgledu na swoje podobienstwo
biologiczne, kliniczne i strategie leczenia zostaty zakwali-
[kdwane jako jedna, odrebna grupa. Tworzg mieszanine
elementéw komorkowych, wywodzacych sie z tkanki me-
zenchymalnej i neuroektodermalnej, o réznym stopniu
zréznicowania (cze$¢ z nich jest forma bardzo niskozréz-
nicowana, cze$¢ tworzy dojrzate struktury histologiczne,
imitujace tkanke, z ktorej sie wywodza). Na ich rozwéj wpty-
wajg czynniki genetyczne i srodowiskowe. W wigkszosci
przypadkow miesaka maziéwkowego wystepuje translo-
kacja t (X: 18), ktorej efektem jest fuzja gendw skutkujgca
zwiekszong aktywnoscia proliferacyjna tej tkanki. W miesaku
Ewinga obserwuije sie translokacje t (11.22), ktora w zalez-
nosci od miejsca ztamania i rodzaju fuzji genow wykazuje
odmienny przebieg kliniczny. W typie pecherzykowym RMS
czesto wykaza¢ mozna translokacje t (2:13).

PODZIAL KLINICZNY | PATOMORFOLO-
GICZNY MIESAKOW TKANEK MIEKKICH

U dzieci wyrdznia sie dwie podstawowe grupy — migsaki
RMS (rhabdomyosarcoma) i miesaki nieRMS (non rhab-
domyosarcoma). Podstawa tego podziatu jest wrazliwos¢
na chemioterapie.

MIESAKI RMS

1. rokujgce korzystnie — typ zarodkowy ERMS (em-
bryonale RMS)
2. rokujgce niekorzystnie
- typ pecherzykowy ARMS (alveolare RMS)
- pozakostny miesak Ewinga
- ztosliwy obwodowy guz neuroektodermalny
(MPNET)
- migsak mazidwkowy (SS)

MIESAKI NIE-RMS

1. miesaki z r6zng komponentg tkankowg m.in. mie-
sak z miesni gtadkich (leyomiosarcoma), migsak
z komorek ttuszczowych (liposarcoma), miesak
widknisty ([htosarcoma), ztosliwy guz rhabdoidal-
ny (malignant rhabdoid tumor), nerwiakowtédknia-
komiesak (neuro [bitosarcoma) i inne (hiohistio-
cytoma malignum, mesenchymoma malignum,
schwannoma, alveolar soft tissue sarcoma).

2. ziosliwe guzy naczyniowe (hemangipericytoma,
hemangioendothelioma, angiosarcoma).

Doswiadczenia onkolog6w dzieciecych staty sie podsta-
wa do wyodrebnienia kolejnej klasy [Kacji, utatwiajgcej
diagnostyke, ocene czynnikéw rokowniczych oraz wybor
strategii leczenia, opartej na pierwotnej lokalizacji guza.

1. okolica oczodotowa
2. glowa i szyja — szyja, $linianki, tarczyca, gardito,
jama ustna, krtan, policzki

3. glowai szyja w lokalizacji tzw. okotooponowej —
jama nosowa, zatoki, ucho srodkowe, kosci stropu
i podstawy czaszki, doty: skrzydtowo-podniebien-
ny, podskroniowy.

4. ukilad moczowo-piciowy — pecherz moczowy,
gruczot krokowy

5. uktad moczowy bez pecherza moczowego i gru-
czotu krokowego

6. Obreczeikonczyny gorneidolne

7. inne lokalizacje

OBJAWY KLINICZNE MIESAKOW
TKANEK MIEKKICH

Symptomatologia miesakéw jest bardzo ré6znorodna
w zaleznosci od lokalizacji i tempa wzrostu nowotworu.
Objawy wstepne czesto sg bardzo niecharakterystyczne
i moga imitowac inne choroby wieku rozwojowego badz
sa wigzane z przebytymi urazami jako zgrubienia, zwtok-
nienia czy krwiaki.

Guzy w lokalizacji oczodotowej powodujg asymetrie
szpar powiekowych, wytrzeszcz, zez i sg to objawy, ktére
budza niepokdj i przyczyniajg sie do kierowania dzieci
na dalsze badania diagnostyczne, pozwalajace najczesciej
rozpozna¢ guza we wczesnym stadium zaawansowania.
Najmniej korzystna lokalizacja, jaka jest lokalizacja okoto-
oponowa, daje mato charakterystyczne objawy;, takie jak
przewlekie stany zapalne uszu i zatok. Dopiero w stadiach
zaawansowanych z duzg masa guza i destrukcja kosci
czaszki obserwuje sie bardziej niepokojgce objawy tj.
dysfagia, zesp6t Hornera, porazenie opuszkowe, objawy
penetracji do OUN.

Najczestszymi wczesnymi objawami ze strony ukfadu
moczowo-piciowego sg krwinkomocz, krwiomocz, krwi-
sta wydzielina z pochwy, zaburzenia oddawania moczu,
zaparcia i rowniez sg zwigzane z obecnoscig duzej masy
guzaw pecherzu moczowym, miednicy matej czy w dro-
gach rodnych.

Bardzo skapoobjawowy jest rozwéj guza w obrebie
obreczy barkowej i konczyn; najczesciej wzrost nastepu-
je w masie miesniowej, poczatkowo jednopowieziowo,
wzdtuz naturalnych granic anatomicznych. Jest niebolesny,
charakteryzuje sie wzrostem dwufazowym tzn. po wstep-
nym dtugim okresie powolnego wzrostu nastepuje nagte
przyspieszenie i zwiekszenie masy guza (co zwigzane jest
z przekroczeniem powiezi).

Inne lokalizacje to najczesciej asymetryczne zgrubie-
nia tkanek np. w okolicy przykregostupowej, w srodpiersiu,
w okolicy odbytnicy. Ich objawy zwigzane sg z naciekaniem
sasiadujacych z guzem struktur i moga mie¢ bardzo rézny
charakter.

DIAGNOSTYKA MIESAKOW TKANEK MIEKKICH

Roéznorodnos$é lokalizacji i zwigzanych z tym objawow
klinicznych wymaga zastosowania réznych metod diagno-
stycznych. Bardzo istotna jest diagnostyka obrazowa, ktéra
powinna by¢ wykonana przed pierwsza interwencjg chi-
rurgiczng. Dobdr metody obrazowania powinien zaleze¢
od lokalizacji i wielko$ci guza i musi pozwoli¢ na ocene jego

152



rozmiarow, sposobu szerzenia sie na narzady sasiednie,
stosunku do naczyn, nerwéw, naciekania kosci.

Od wynikéw obrazowania guza zalezy w duzej mierze
strategia leczenia przeciwnowotworowego i w pewnym
stopniu rokowanie. Wykorzystuje sie komplementarnie
badanie usg, KT i MR. Oprécz oceny ogniska pierwotnego
bardzo istotna jest ocena regionalnych weztéw chtonnych
oraz potencjalnych miejsc odlegtego przerzutowania.
Kazdy pacjent wymaga wykonania trepanobiopsji szpiku
kostnego, KT Klatki piersiowej, MRI OUN oraz usg lub KT
jamy brzusznej.

Podstawa rozpoznania pozostaje ocena histopato-
logiczna materiatu pobranego droga biopsji otwartej
lub radykalnego wyciecia guza (jesli ocena wstepna po-
zwala zatozy¢ doszczetnos¢ wstepnego zabiegu). Biopsja
powinna by¢ zaplanowana w miejscu pozniejszej rady-
kalnej resekcji guza i optymalnie by byto, gdyby zostata
wykonana przez tego samego operatora. Pobrana tkanka
powinna zosta¢ oceniona pod katem morfologicznym,
histochemicznym i cytogenetycznym, co pozwoli na mo-
nitorowanie leczenia, okreslenie remisji molekularnej oraz
oznaczenie choroby resztkowej.

W ocenie stadium zaawansowania miesakOw tkanek
miekkich uzywa sie powszechnie dwdch klasy [kacji —wg
IRS (Intergroup Rhabdomyosarcoma Study) i TNM-UICC
('Union Internationale Contre le Cancer). Obie klasy [ka-
cje uwzgledniaja wielko$¢ ogniska pierwotnego, zajecie
weztow chtonnych i obecnos¢ przerzutéw odlegtych, wg
IRS pod uwage brana jest réwniez ocena rodzaju i do-
szczetnosci resekcji guza.

LECZENIE MIESAKOW TKANEK MIEKKICH

Zroznicowanie tej grupy nowotwordw utrudnia wypraco-
wanie jednolitej dla calej grupy strategii postepowania.
Leczenie obejmuje wszystkie klasyczne metody leczenia
onkologicznego w r6znych kombinacjach, w zaleznosci
od rodzaju guza.

Podstawowa metoda radykalnego leczenia migsakéw
tkanek miekkich pozostaje chirurgia. Najkorzystniejszy
dla pacjenta jest pierwotny radykalny zabieg usuniecia
guza. Rozwoj chemioterapii, skutecznej w czesci migsakow,
zasadniczo zmienit mozliwosci leczenia chirurgicznego
w przypadkach wstepnie bardziej zaawansowanych. Zabieg
odroczony, wery [Kacja i usunigcie chirurgiczne weztéw
chtonnych, chirurgia przerzutéw to elementy leczenia sto-
sowane w zaleznosci od rodzaju i zaawansowania migsaka
tkanek miekkich. W migsakach nieRMS, ktore nie sg wraz-
liwe na chemioterapig, wyleczenie zalezy od mozliwosci
przeprowadzenia doszczetnego zabiegu operacyjnego.

Radioterapia stosowana jest u pacjentéw z mikro-
i makroskopowa resztkg guza. Dawka catkowita miesci sie
w zakresie 0d 30 do 56 Gy, w polu napromieniania powinny
rowniez znalez¢ sie wezty chtonne podejrzane o zajecie
procesem nowotworowym. W lokalizacjach w peche-
rzu moczowym, drogach rodnych znalazta zastosowanie
brachyterapia.

Celem chemioterapii jest zmniejszenie masy guza
do wielkosci operacyjnej lub umozliwiajacej lokalne na-
promienienie, zniszczenie choroby resztkowej, leczenie

makroprzerzutow. Znajduje ona zastosowanie gtownie
w miesakach RMS, ktdre wykazujg duzg wrazliwo$¢ na le-
czenie chemiczne, co w potgczeniu z zabiegiem operacyj-
nym i radioterapig znaczaco poprawito wyniki leczenia
i co istotne, ograniczyto konieczno$¢ wykonywania ope-
racji okaleczajacych.

Postep w zakresie technik leczenia nowotworéw
u dzieci spowodowat, oprocz poprawy rokowania i wzrostu
liczby 0s6b wyleczonych z choroby nowotworowej, wydtu-
zenie przezycia pacjentéw we wstepnie zaawansowanych
stadiach. Jako$¢ zycia w trakcie leczenia i po jego zakoncze-
niu, réwniez u tych dzieci, u ktorych nie udaje sie uzyskac
catkowitego wyleczenia, pozostawa¢ powinna bardzo
waznym elementem catosciowego podejscia do dziecka.
Oprocz planowania dtugotrwatego monitorowania stanu
zdrowia pacjentéw po chorobie nowotworowej konieczna
jest whasciwa organizacja opieki nad dzie¢mi, u ktérych
zakonczono leczenie przyczynowe, nie uzyskujgc remi-
sji, badz uzyskujac jedynie czesciowa i czasowa remisje
choroby. System hospicjéw domowych dla dzieci, zorga-
nizowanych i prowadzonych zgodnie z wypracowanymi
standardami, jest dla tej grupy chorych rozwigzaniem
optymalnym.
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