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Streszczenie

W pracy omowiono przypadek 55-letniego mezczyzny z guzem masywu szczgkowo-sitowe-
go — migsakiem wrzecionowatokomorkowym. Przedstawiono aktualne dane dotyczqce czyn-
nikow ryzyka, diagnostyki i leczenia nowotworow ztosliwych masywu szczgkowo-sitowego.
Szczegdtowo scharakteryzowano migsaka wrzecionowatokomdorkowego w tej lokalizacji.

Stowa kluczowe: nowotwory zltosliwe, migsak wrzecionowatokomdrkowy, masyw szcze-

kowo-sitowy.

Abstract

The purpose of this article is to present a case of a 55-year-old man with tumor of the
maxillary-ethmoidal massive — spindle cell sarcoma. Current data on the risk factors, di-
agnosis and treatment of malignant tumors of the maxillary-ethmoidal massive have been
presented. Spindle cell sarcoma of this location have been characterized in detail.
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Wstep

Masyw szczgkowo-sitowy jest okresleniem uzywa-
nym przez klinicystéw, obejmuje swoim zakresem jame
nosowg i zatoki przynosowe [1]. W jego sktad wchodza
trzy pietra: gérne (suprastruktura), znajdujace si¢ po-
wyzej dolnego poziomu oczodotéw, srodkowe (mezo-
struktura), zlokalizowane pomi¢dzy dolnym poziomem
oczodotéw a dnem jamy nosa oraz dolne (infrastruktu-
ra), umiejscowione ponizej [2].

Nowotwory ztosliwe tej okolicy stanowig 3% guzéw
lokalizujacych si¢ w obrebie glowy i szyi [3]. W mezo-
strukturze umiejscawia si¢ 72% guzéw, z czego 51%
w zatoce szczekowej, a 21% w jamie nosa [2]. Wsp6t-
czynnik zapadalno$ci na nowotwory masywu szczgko-
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wo-sitowego wynosi 0,6 na 100 000 dla me¢zczyzn i 0,3
na 100 000 dla kobiet, a srednia wieku zachorowania to
50-70 lat [2, 4]. Do czynnikéw ryzyka rozwoju tych no-
wotwordw zalicza si¢ ekspozycje na pyt drzewny i tka-
ninowy, nikiel, azbest, chrom, formaldehyd, dym tyto-
niowy oraz zakazenie wirusami brodawczaka ludzkiego
(HPV) i Epsteina-Barr (EBV). U 30% pacjentow stwier-
dza si¢ w wywiadzie przewlekte zapalenie zatok [2].

Opis przypadkv

Megzczyzna 55-letni zostal przyjety do Kliniki Oto-
laryngologii i Onkologii Laryngologicznej w Poznaniu
z powodu nawracajagcych krwawien z nosa.
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W wywiadzie: od 1989 r. rhinoscleroderma, w 2004 r.
wykonano resekcje guza prawej jamy nosa wraz z ope-
racjg podniebienia migkkiego, plastyka nosa zewngtrz-
nego po stronie lewej oraz obustronng osteotomig nosa.
W maju 2015 r. wykonano badanie tomografii kompu-
terowej (computed tomography — CT) zatok obocznych
nosa, w ktérym uwidoczniono mas¢ guza wypelniaja-
cego w calosci prawg jame nosa i przerastajacego do
lewej jamy nosa z pozostawieniem w niej waskiej wol-
nej przestrzeni w czg¢sci bocznej. Przednia czg$¢ jamy
nosowej na wysokosci otworu gruszkowatego prawie
w calosci byta wypetniona przez guz. Rozprezajacy
wzrost zmiany spowodowat zniszczenie i duzy ubytek
w przysrodkowej Scianie prawej zatoki szczekowej oraz
wypieranie w lewo 1 modelowanie Scieficzalej, czescio-
wo rozfragmentowanej w czesci tylnej kostnej przegro-
dy nosa, ktéra w przednich czg¢sciach ulegta catkowite-
mu zniszczeniu. Zajete byty rowniez dolne i Srodkowe
czgsci sitowia strony prawej, zachylek przedklinowy,
przednia sciana prawej komory zatoki klinowej, dolno-
-przysrodkowe czgsci bigdnika sitowego lewego oraz
nozdrza tylne po stronie prawej. W badaniu histopato-
logicznym stwierdzono wznowe twardzieli po stronie
prawej. Usunieto zmiang, wykonano rozcigcie zweze-
nia przedsionka lewej jamy nosa z poszerzeniem Swia-
tta. We wrzesniu 2015 r. przeprowadzono antrotomi¢
zwiadowczg z powodu guza prawej zatoki szczgkowej.
W badaniu histopatologicznym stwierdzono mig¢saka
wrzecionowatokomérkowego z atypia ogniskowg sred-
niego i duzego stopnia, o podwyzszonej aktywnosci mi-
totycznej (10/10 DPW), z wylewami krwi, bez ognisk
martwicy. W grudniu 2015 r. w badaniu pozytonowej
tomografii emisyjnej (positron emission tomography-
-computed tomography — PET-CT) wykazano przy
Scianie dolnej jamy nosowej, po stronie prawej polipo-
waty twor o Srednicy 9 mm ze zwigkszong aktywnoscia
BF-fludeoksyglukozy ("*F-FDG) — ognisko wznowy
miejscowe;j (ryc. 1). Pacjent zostal przyjety ponownie
na Oddziat Laryngologiczny w Kotobrzegu w kwietniu
2016 r. z powodu krwawienia z guza jamy nosa. Na-
stepnie zostal przekazany do Kliniki Otolaryngologii
i Onkologii Laryngologicznej w Poznaniu. W rozpo-
znaniu stwierdzono mi¢sak wrzecionowatokomoérko-
wy T4aNOMO. Po przygotowaniu ogélnym (kardiolo-
gicznym) podjeto decyzj¢ o rozleglej resekcji. Podczas
zabiegu chirurgicznego wykonano cigcie w okolicy
przynosowej wg Moore’a oraz cigcie od kata przysrod-
kowego oka prawego do nasady skrzydta nosa po stro-
nie prawej. Ciecie poszerzono i przedtuzono w zatamku
gérnym przedsionka jamy ustnej na strone¢ lewg — cie-
cie Langenbecka. Po odpreparowaniu tkanek migkkich
przystapiono do catkowitej resekcji szczgki prawej wraz
z naciekajgcym ja i 2/3 czesci podniebienia twardego
guzem dochodzacym do okolicy linii sSrodkowej. Na-
stepnie usuni¢to guz jamy nosa z przegrodg nosa. Za-
kres resekcji poszerzono o komérki sitowia przednie-
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go i tylnego po stronie prawej oraz zatoke klinowa po
stronie prawej. Dodatkowo usunigto tkanki z okolicy
dotu skrzydlowo-podniebiennego prawego. W trakcie
zabiegu pobrano kilkanascie margineséw tkankowych
do badania srédoperacyjnego, w ktérym nie stwierdzo-
no zmian nowotworowych. Pacjent zostal skierowany
do uzupetniajacej radiochemioterapii.

Omoéwienie

Ponad 80% nowotworéw zlokalizowanych w obre-
bie masywu szczgkowo-sitowego wywodzi si¢ z tkanki
nabtonkowej, pozostate rozwijajg si¢ z kosci, chrzastki
i tkanek migkkich [5]. Miesaki nalezg do nowotworéw
zlosliwych wywodzacych si¢ z tkanki tacznej. Dzieli si¢
je na dwie grupy: migsaki tkanek migkkich, do ktérych
zalicza si¢ migsaki wywodzace si¢ z tkanki tluszczo-
wej, migsSniowej, widknistej, a takze z naczyn krwio-
nosnych i nerwéw obwodowych, oraz mig¢saki kosci [6,
7]. W wigkszosci przypadkéw badania z zastosowaniem
mikroskopu elektronowego pozwalajg okresli¢ histo-
genez¢ miesakOw oraz stopieni ich dojrzatosci, jednak
ustalenie stopnia ztosliwosci i zaawansowania stanowi
duzg trudnos¢ [7]. Nowotwory te sg zwykle migsakami
kosciotwérczymi, jednak u pacjentéw moga rozwijaé si¢
tez inne rodzaje migsakéw [8]. Guz wrzecionowatoko-
moérkowy nie jest specyficznym rozpoznaniem histopa-
tologicznym. Moze dotyczy¢ zaréwno migsakéw, jak

Rycina 1. Pozytonowa tomografia emisyjna — stan po usunigciv guza prawej
jamy nosowej z usunigciem matzowin nosowych po tej stronie
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i rak6éw, ktérych komérki odznaczajg si¢ wydtuzonym,
waskim ksztaltem [6]. Migsaki kosci zazwyczaj wy-
stepuja w obrebie kosci diugich, rzadko lokalizujg si¢
w okolicy glowy i szyi, gdzie zajmujg gtéwnie szczgke
i zuchwe. Wystepujace w tej lokalizacji migsaki cha-
rakteryzujg si¢ szczegdlnie duza ztosliwoscia z mozli-
woscig dawania przerzutéw droga krwionosng [9]. Pod
wzgledem klinicznym dzieli si¢ je na drobnokomérko-
we 1 wrzecionowatokomodrkowe, wsrdd ktoérych przewa-
zajg kostniakomiesaki i chrzgstniakomigsaki, a rzadziej
wystepujg widkniakomigsaki i migsaki wi6knisto-histio-
cytarne. Niewielka czes¢ migsakéw moze si¢ pojawiaé
wtérnie do napromieniania danej okolicy lub w nastep-
stwie choroby Pageta [10].

Nowotwory nosa i zatok przynosowych mogg po-
wodowa¢ réznorodne objawy: krwisto-ropny wyciek
z nosa, blokada nosa, owrzodzenie podniebienie, wypa-
danie z¢gb6éw, obrzek policzka i czota, zaburzenia czucia
w obrebie policzka, wytrzeszcz, niedroznosé drég tzo-
wych oraz zaburzenie czynnosci nerwéw okoruchowych
[2, 11]. Objawy pojawiajg si¢ dopiero w pdZniejszej fa-
zie choroby, dlatego wigkszos¢ nowotwordéw lokalizu-
jacych si¢ w obrebie masywu szczgkowo-sitowego jest
rozpoznawana i leczona w zaawansowanym stadium [3,
5]. Wigkszo$¢ guzéw tej okolicy wykrywana jest w sta-
dium T3 (38%) lub T4 (35%) [2].

Szczegblne znaczenie w diagnostyce ma CT z kon-
trastem, ktéra umozliwia okreslenie stopnia naciekania
sasiadujacych tkanek i kosci [8]. Ocene szerzenia si¢ na-
cieku wzdluz nerwéw oraz penetracji zmiany do oczo-
dotu i okolicy wewnatrzczaszkowej ulatwia tomografia
rezonansu magnetycznego. Pozwala ona réznicowaé
rozrost nowotworowy od zmian zapalnych [11].

Postepowanie lecznicze zalezy od rozpoznania hi-
stopatologicznego, stopnia klinicznego zaawansowania
nowotworu oraz miejsca wyjs$cia nowotworu [12]. Ze
wzgledu na podzial twarzoczaszki wg Ohngrena lepiej
rokuja nowotwory zlokalizowane w infrastrukturze
przednio-dolnej, gdyz ich umiejscowienie stwarza lep-
sze mozliwosci resekcji w poréwnaniu z guzami zlo-
kalizowanym w suprastrukturze tylno-gérnej, w ktérej
sasiedztwie znajduja si¢ dot skrzydlowo-podniebienny,
dét podskroniowy, podstawa czaszki i oczodét [11].
Miesaki wrzecionowatokomdrkowe sg szczeg6lnie trud-
ne do leczenia w przypadku lokalizacji w obr¢bie ma-
sywu szczekowo-sitowego, gdyz wymagaja zachowania
szerokiego marginesu operacyjnego [9]. Celem terapii
jest radykalne usunigcie ogniska pierwotnego oraz prze-
rzutéw miejscowych i odlegtych [13]. Zmiany tagodne
oraz niewielkie zmiany ztosliwe w wyzej wymienio-
nych lokalizacjach mozna usuwa¢ endoskopowo, na-
tomiast wigksze zmiany zlosliwe resekuje sie z dojscia
zewnetrznego. Przerzuty do we¢ziéw chlonnych szyi,
ktére stwierdza si¢ tylko u 10% pacjentéw, wystepuja
w L IL III, IV i V regionie, a rozwijajace si¢ zagardlowo
stanowig istotny problem ze wzgledu na matg skutecz-
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nos$¢ radioterapii i leczenia operacyjnego w tej okolicy.
Uzupetlniajagco mozna zastosowaé radioterapi¢, ktéra
jest zalecana wraz z chemioterapig réwniez w przy-
padku nowotworéw nieresekcyjnych [2, 11]. Na zabieg
chirurgiczny poza czgscia resekcyjng sktada sie tez re-
konstrukcja utraconych tkanek, dzigki ktérej mozliwe
jest uzyskanie dobrego efektu czynnosciowego oraz es-
tetycznego. Ubytki mozna zaopatrzy¢ za pomocg platow
przesuwalnych lub wolnych na szypule naczyniowej,
zawierajacych tkanke migsniowa lub kostng. Zabieg
rekonstrukcji nie moze jednak ograniczaé radykalnosci
operacji. Podobnie jak w przypadku przedstawionego
pacjenta nalezy wzigé¢ pod uwage mozliwos¢ wykonania
rekonstrukcji protetycznej lub protetyczno-chirurgicznej
[11, 13]. Umozliwia ona odzywianie przez jam¢ ustna,
komunikacj¢ pacjenta z otoczeniem oraz zapobiega wy-
stgpieniu deformacji w obrgbie twarzy [4].

Piecioletnie przezycie w przypadku guzéw ztosli-
wych nosa i zatok przynosowych wynosi 30-55% i za-
lezy m.in. od zaawansowania miejscowego i lokalizacji
nowotworu. W przypadku migsaka zlokalizowanego
w tej okolicy czas przezycia chorych jest lepszy niz
w przypadku migsakéw znajdujacych sie¢ w innych ko-
$ciach i wynosi 26—40 lat. Rokowanie jest tym lepsze,
im nizej znajduje si¢ pierwotne ognisko [2, 9]. Nowo-
twory zlokalizowane w gérnej czgsci masywu szczgko-
wo-sitowego, tzw. suprastrukturze, charakteryzujq si¢
gorszym rokowaniem ze wzgledu na mozliwosé szyb-
szego naciekania oczodotu lub jam czaszki, co utrudnia
doszczgtne usunigcie zmiany [3].

Whnioski

Migsaki stanowig grupg nowotworéw o duzym stop-
niu zlosliwosci. Mimo ze rzadko lokalizujg si¢ w obre-
bie glowy i szyi, stanowig istotny problem kliniczny
ze wzgledu na czgsto skryty przebieg choroby. Roz-
poznanie guzéw tej okolicy jest trudne we wczesnym
stadium zaawansowania, dlatego nalezy zwracaé uwage
na nietypowe dolegliwosci, zwlaszcza majace charak-
ter jednostronny. Objawami alarmowymi powinny by¢
réwniez zmiany wystepujace w obregbie twarzy, takie
jak deformacje policzka, wytrzeszcz gatki ocznej lub
obrzek powiek.
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