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Streszczenie

Autorzy przedstawiajq niezwykle rzadki przypadek migsaka embrionalnego krtani u 24-let-
niego mezczyzny wywodzgcego si¢ 7 migsni poprzecznie prgzkowanych (RMS). U chorego po
18 latach od leczenia operacyjnego — catkowitego usunigcia krtani — stwierdzono proces roz-
rostowy z uktadu chtonnego (Hodgkin’lymphoma NSII). Pierwotne rozpoznanie guza krtani
ustalono, opierajgc si¢ na badaniach immunohistochemicznych. Na podstawie doniesieri
w pismiennictwie przeanalizowano czgstos¢ wystepowania RMS u dorostych, rozne formy sto-
sowanej terapii oraz odlegte wyniki leczenia nowotworu z lokalizacjq w obrebie krtani.

Stowa kluczowe: rhabdomyosarcoma embrionale, krtan, Hodgkin lymphoma.

Abstract

The authors present an extremely rare case of a 24-year-old man with embryonal rhab-
domyosarcoma (RMS) of the larynx derived from striated muscle. 18 years after radical
surgery involving total resection of the larynx a proliferative process of the lymphatic system
appeared (Hodgkin’s lymphoma NSII). The primary diagnosis of the tumor was valuated
upon immunohistochemical analysis. On the basis of reports in the literature we tried to ana-
lyze the prevalence in adults, various methods of therapy and long-term outcome of treat-

ment in patients with RMS of the larynx.
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Wstep

Rhabdomyosarcoma (RMS) jest nowotworem ztosli-
wym wywodzacym si¢ z migsni poprzecznie prazkowanych,
zwykle rozpoznawanym u dzieci [1]. U dorostych nowo-
twoér ten spotyka si¢ stosunkowo rzadko, zwlaszcza
w jego postaci embrionalnej; istnieje niewiele doniesief
dotyczacych jego wystepowania [2—4]. U dorostych RMS
stanowi mniej niz 10% wszystkich migsakéw tkanek migk-
kich oraz mniej niz 1% zlosliwych guzéw glowy iszyi [5,
6]. Najczestszymi lokalizacjami RMS w obrebie glowy
1 szyi sg oczod6t oraz okolice okotooponowe [7].

W artykule przedstawiono niezwykle rzadki przypa-
dek migsaka wywodzacego si¢ z migsni poprzecznie praz-
kowanych, zlokalizowanego w krtani u osoby doroste;j.
U chorego po 18 latach od leczenia operacyjnego stwier-
dzono proces rozrostowy z uktadu chtonnego (Hodgkin’
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lymphoma NSII). Pierwotne rozpoznanie guza krtani usta-
lono na podstawie badaii immunohistochemicznych.
Wymagato ono kilkukrotnej weryfikacji materiatu histo-
patologicznego. Na podstawie doniesien literaturowych
przeanalizowano czestos¢ wystepowania RMS u doro-
stych, rézne formy stosowane;j terapii oraz odlegte wyni-
ki leczenia nowotworu z lokalizacjg w obrebie krtani.

Opis przypadku

Mezczyzna, lat 24, zostat przekazany do Kliniki Oto-
laryngologii w Poznaniu z Oddzialu Laryngologicznego
Szpitala Zespolonego w Koninie z podejrzeniem czerniaka
krtani. Od 2 miesiecy pacjent skarzyt si¢ na ostabienie glo-
su, okresowo pojawiajacg si¢ chrypke o zmiennym nasi-
leniu, bez dolegliwosci b6lowych i zaburzen przy poty-
kaniu. W trakcie pobytu na oddziale laryngologicznym
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usunieto w catosci zmiang guzowatg w krtani oraz prze-
stano do badania histopatologicznego (zmiana polipowata
o ciemnym zabarwieniu zlokalizowana w okolicy spoidia
tylnego krtani po stronie prawej). Z powodu duzych trud-
nosci diagnostycznych preparaty histopatologiczne byty
konsultowane w Zakladzie Patologii i Immunologii No-
wotworéw Katedry Onkologii w Poznaniu (prof. dr hab.
J. Brgborowicz), gdzie ustalono wstepne rozpoznanie:
Neoplasma malignum nonepitheliale. NowotwOdr o wyso-
kim stopniu ztosliwosci (G3). W rozpoznaniu réznicowym
nalezy uwzgledni¢ melanoma malignum.

W chwili przyjecia do Kliniki chory byt w stanie ogdl-
nym dobrym. W badaniu przedmiotowym laryngologicz-
nym w laryngoskopii posredniej stwierdzono obecnosé
brunatnego guza o srednicy okoto 7 mm, zlokalizowanego
w okolicy spoidta tylnego krtani przy zachowanej rucho-
mosci obu faldéw glosowych przy fonacji. Wezly chton-
ne na szyi byly palpacyjnie niewyczuwalne. W badaniu
ultrasonograficznym szyi stwierdzono obecnos¢ 2 drob-
nych, owalnych weziéw chtonnych o srednicy 0,6-0,8 cm,
o sonograficznych cechach wezla odczynowego. Ze
wzgledu na rozpoznanie histopatologiczne i szybkg pro-
gresje guza (zmiana pierwotnie byta usunigta w catosci)
chorego zakwalifikowano do calkowitego usunigcia
krtani. Wykonano zabieg chirurgiczny: Laryngectomia
totalis et lymphadenectomia colli dex. W znieczuleniu
miejscowym przeprowadzono tracheotomi¢ dolng,
a nastepnie w znieczuleniu ogélnym dotchawiczym wy-
szkieletowano krtar i usunigto jg w catosci wraz z koscia
gnykowa. Po rozkrojeniu krtani, w jej tylnym spoidle po
stronie prawej uwidoczniono guzowaty twor o ciemnym
zabarwieniu obejmujacy czgsciowo fald przedsionkowy,
kieszonke krtaniowa i tylny odcinek prawego fatdu gto-
sowego. Pobrano wycinek z masy guza i przestano do
badania histopatologicznego. W trakcie zabiegu usunig-
to réwniez 2 wezly chionne o srednicy ok. 1 cm — wezly
o prawidlowym zabarwieniu, lezace po prawe;j stronie szyi,
pod migsniem mostkowo-obojczykowo-sutkowym, ku
tylowi od zyly szyjnej wewngtrzne;.

Okres pooperacyjny przebiegt bez powiklan i chory
w stanie ogélnym dobrym zostal wypisany do domu. Kon-
sultacja obu preparatéw histopatologicznych, tj. wycinka
z krtani (wczesniejszy material) oraz wycinka z materia-
tu pooperacyjnego, przeprowadzona w Zaktadzie Patolo-
gii Wielkopolskiego Centrum Onkologii w Poznaniu
(prof. dr hab. J. Breborowicz) umozliwita ustalenie osta-
tecznego rozpoznania histopatologicznego: W obu bada-
nych materiatach neoplasma malignum non epitheliale.
Nowotwdr o wysokim stopniu ztosliwosci (G3), zwraca uwa-
ge obecnosc bardzo licznych prawidtowych i atypowych
figur podziatu mitotycznego. Badanie immunohistoche-
miczne w komdrkach nowotworowych nie wykazato obec-
nosci markerow nablonkowych — cytokeratyny. W licznych
komérkach obecna desmina. Podsumowanie — caloksztait
obrazu odpowiada rhabdomyosarcoma embryonale (typus
epithelioides). Wyniki badania histopatologicznego usu-
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nigtych wezléw chtonnych szyi nie potwierdzily obecno-
$ci zmian nowotworowych (lymphonodulitis reactiva).

Ze wzgledu na mtody wiek, radykalnosé zabiegu i brak
przerzutéw do ukladu chionnego szyi, chorego nie zakwa-
lifikowano do uzupetniajacej radioterapii. Byl pod scista
kontrolg laryngologiczng w poradni przyklinicznej, a po
uplywie 10 lat od zabiegu zgtaszat si¢ na wizyty kontrolne
raz w roku. W krétkim czasie zrehabilitowal mowe prze-
tykowa, co umozliwito mu powr6t do petnej aktywnosci
zawodowe;j.

W trakcie wizyty ambulatoryjnej we wrzesniu 2012
roku, tj. po 18 latach od zabiegu catkowitego usuniecia krta-
ni, chory skarzyt si¢ na gorsze samopoczucie, ostabienie
i okresowe stany podgoraczkowe, ktére zaobserwowat od
kilku tygodni. W badaniu ultrasonograficznym ukladu
chlonnego szyi stwierdzono w prawej okolicy nadoboj-
czykowej obecnos¢ 2 kulistych weztéw chtonnych o sred-
nicy 1,5 cmi 2,3 cm, zlewajacych si¢ w pakiet. Wykonana
w trybie pilnym tomografia komputerowa klatki piersio-
wej wykazata w obrebie srodpiersia gérnego 1 sSrodkowego
obecnos¢ masy weztowej (liczne wezly okototchawicze
o Srednicy 32 mm, pakiet przyaortalny o Srednicy 48 mm
1 pakiet wezléw przedostrogowy o srednicy 45 mm). Obraz
nasuwal podejrzenie procesu rozrostowego z uktadu
chionnego (ryc. 1.).

Chory zostal przyjety do Kliniki Otolaryngologii
i Onkologii Laryngologicznej Uniwersytetu Medyczne-
go w Poznaniu w celu pobrania wezta chtonnego do bada-
nia histopatologicznego. W kontrolnym badaniu ultra-
sonograficznym szyi stwierdzono znaczng progresj¢
zmian wezlowych — obustronnie w okolicy nadobojczy-
kowej obecne byly liczne kuliste wezly chlonne o sred-
nicy 0,8-2,5 cm, uktadajace si¢ w pakiety. W znieczuleniu
ogdlnym dotchawiczym pobrano duzy wezet chlonny szyj-
ny z okolicy nadobojczykowej po stronie prawej, ktory
przekazano do weryfikacji histopatologicznej. Okres

Ryc. 1. Tomografia komputerowa klatki piersiowej — rozlegla masa wezlo-
wa w $rodpiersiv przednim gérnym
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pooperacyjny przebiegt bez powiktan i chorego w 4. dobie
po zabiegu wypisano do domu. Po uptywie 3 tygodni
otrzymano wynik badania histopatologicznego usunigte-
go wezta chlonnego: Lymphoma Hodgkin, typus sclerosis
nodularis (G2). Wedlug WHO - classical Hodgkin’s
lymphoma, NSII (prof. dr hab. A. WoZniak, prof. dr hab.
G. Dworacki). Z uwagi na powyzsze rozpoznanie chory
zostat skierowany do Kliniki Hematologii Uniwersytetu
Medycznego w Poznaniu w celu leczenia onkologiczne-
go z zastosowaniem chemioterapii. Ustalono stopiefi
zaawansowania klinicznego IIB. Po przeprowadzeniu
4 z 6 planowanych kurséw chemioterapii ABDV (dokso-
rubicyna, winblastyna, bleomycyna, dakarbazyna) uzyskano
czesciowg remisj¢ procesu rozrostowego. W badaniu
ultrasonograficznym weztéw chlonnych obwodowych
stwierdzono pojedyncze drobne wezly chtonne (do 10 mm)
w pachwinach, a w kontrolnej tomografii komputerowe;j
klatki piersiowej drobne wezty chionne srédpiersiowe do
20 mm.

Omoéwienie

Najczgstszym nowotworem ztosliwym krtani jest rak
ptaskonabtonkowy [8]. Znacznie rzadziej wystgpuja gu-
zy o odmiennej budowie histologicznej, zwtaszcza pocho-
dzenia mezenchymalnego, w tym migsaki z miesni
poprzecznie pragzkowanych (RMS). Pierwszy przypadek
RMS krtani u dorostych opisat Glick w 1944 roku [9]. Do
potowy lat 80. opisano tylko 28 przypadkéw guza
o powyzszej lokalizacji. Cady i wsp. na podstawie donie-
sieft dotyczacych 2,5 tys. guzéw krtani rozpoznali tylko
8 migsakéw [10]. Gorenstein stwierdzit tylko 3 przypadki
RMS sposréd 3100 guzéw krtani [2]. Diehn i wsp. opi-
sali 6 chorych z embrionalng postacia RMS w krtani [11].
Do 1998 roku przedstawiono tylko 9 chorych z tym roz-
poznaniem w obrebie krtani [12]. Nie znaleziono nato-
miast doniesien dotyczacych RMS krtani i ziarnicy zto-
sliwej, rozpoznanej po wielu latach od pierwotnego
leczenia chirurgicznego guza krtani.

Embrionalna posta¢ RMS krtani w opisanych
w pismiennictwie 10 przypadkach wystepowata wytacz-
nie u m¢zczyzn w wieku 20-63 lat. Nie ma jednoznacznych
doniesienn dotyczacych wplywu czynnikéw egzogen-
nych (palenie papieroséw) na rozwéj guza. Nie ustalono
réwniez w catosci czynnikow genetycznych wplywajacych
na rozwdj i progresje formy embrionalnej guza [13].
W badaniach molekularnych ustalono, ze guzy te cechu-
ja si¢ utratg heterozygotycznosci w genie 11p15.5 [14].

Objawy RMS krtani s mniej nasilone niz w innych
narzadach gtowy i szyi [15], dlatego tez guz w tej loka-
lizacji rozpoznawany jest zazwyczaj w zaawansowanym
stadium, czesto z wykladnikami zagrazajacej zyciu ostrej
dusznosci [16]. W krtani zwykle zlokalizowany jest
w obrebie gtosni, obejmujac faldy gtosowe z naciekaniem
przedsionka lub okolicy podglosniowej. Morfologicznie
przybiera czesto postaé polipowatg, co moze sprawiaé
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trudnosci diagnostyczne w réznicowaniu ze zmianami nie-
nowotworowymi [17]. Podobnie w przedstawionym przy-
padku zmiana w poczatkowe;j fazie choroby przypominata
polipa krtani.

Rhabdomyosarcoma wystgpuje w pigciu odmianach
histopatologicznych: zarodkowej, groniastej, z komoérek
wrzecionowatych, pecherzykowe;j i pleomorficznej [12].
Posta¢ embrionalng RMS zwykle obserwuje si¢ u dzie-
ci, jest ona wrazliwa na chemio- i radioterapi¢ i ma lep-
sze rokowanie niz inne postacie nowotworu [2, 18-20].
U dorostych natomiast najczgsciej wystepuje postaé pe-
cherzykowa i pleomorficzna. Ten typ RMS wymaga poste-
powania chirurgicznego. Leczenie chirurgiczne z adiu-
wantowg radioterapig jest metodg z wyboru leczenia RMS
krtani [2].

Rhabdomyosarcoma daje liczne przerzuty odlegte,
co jest najczestszg przyczyng niepowodzen terapii (z wy-
jatkiem lokalizacji w obrgbie oczodotu i przestrzeni oko-
tooponowej) [21, 22]. Przerzuty odleglte zwykle obej-
mujg pluca, osrodkowy uktad nerwowy, kosci, szpik
kostny, watrobe i tkanki migkkie [23, 24]. Przerzuty do
uktadu chtonnego szyi obserwuje si¢ u 3-25% chorych
[23]. Pigcioletnie przezycia u chorych z przerzutami
wynoszg okoto 30%, natomiast po radykalnym usunieciu
guza — 80% [23].

Niezwykle istotne w rozpoznaniu RMS jest wyko-
nanie badafi immunohistochemicznych. O trudnosciach
w ustaleniu wlasciwego rozpoznania swiadczy fakt, ze
w materiale z lat 1975-2001 w grupie 190 chorych z roz-
poznanym RMS u 10 pacjentéw po przeprowadzeniu do-
datkowych badari immunohistochemicznych trzeba byto
zmieni¢ ostateczne rozpoznanie. U chorych tych pier-
wotnie postawiono diagnoze melanoma malignum [25].
Podobnie w materiale wtasnym — wykluczenie pierwot-
nego rozpoznania czerniaka zlosliwego krtani wymaga-
o dodatkowych weryfikacji immunohistochemicznych.
Komérki guza sg silnie dodatnie dla desminy, wimenty-
ny, mioglobiny oraz MyoD1, natomiast ujemne dla
cytokeratyny, antygenu bton nablonkowych, CEA, bial-
ka s-100 oraz aktyny. Biatko MyoD1 RNA jest wysoce
specyficzne i wrazliwe na RMS [26-28].

W latach 60. ubieglego wieku RMS leczono tylko chi-
rurgicznie; w wielu przypadkach konieczne bylo usuniecie
w catosci zajetego narzadu, co prowadzito do deforma-
cji kosmetycznych, zwlaszcza w obrgbie twarzy. Wyni-
ki leczenia byly niesatysfakcjonujace, z wysokim wskaz-
nikiem wznowy oraz niskg przezywalnoscia, siegajaca
10-30% [11, 18, 29]. Wprowadzenie radio- oraz chemio-
terapii poprawilo wyniki leczenia tych nowotworéw [18].
Posta¢ embrionalna RMS jest szczegdlnie wrazliwa na
chemioterapi¢. Winkrystyna daje w 59% odpowiedZ na
leczenie, aktynomycyna D (Act-D) w 24%, a Ifosfamid
nawet w 86% [23]. Aktualnie terapia RMS opiera si¢ na
chemio- i radioterapii [23], chociaz niektére osrodki pre-
feruja nadal leczenie chirurgiczne [30]. Podjecie kuracji
wymaga dokladnej oceny rozleglosci zajgtego narzadu
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oraz szczegétowych badan obrazowych [31]. W ostatnich
latach z powodzeniem wykorzystuje si¢ badania pozy-
tonowej tomografii emisyjnej i pozytonowej emisyjnej
tomografii komputerowej, ktére stanowig funkcjonalng
diagnostyke obrazowania postep6éw leczenia chorych na
RMS krtani. Techniki te pozwalaja rozpozna¢ obecnosé
przerzutéw odlegtych na poziomie 86% [32], zwlaszcza
w obrebie klatki piersiowej [33].

Whioski

Diagnostyka postaci embrionalnych mi¢sakéw z migs-
ni poprzecznie prazkowanych w krtani jest trudna.
W obrazie makroskopowym bywa blgdnie réznicowana
z nowotworami tagodnymi, a w obrazie histopatologi-
cznym z czerniakiem ztosliwym. Terapig z wyboru
RMS krtani jest leczenie chirurgiczne skojarzone z radio-
lub chemioterapig. Dotychczas nie udokumentowano przy-
padku wystapienia ziarnicy zlosliwej u chorego leczonego
chirurgicznie z powodu RMS krtani.
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