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STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Mianem zespotu Stewarta-Trevesa (ang. Stewart-Tre-
ves syndrome - STS) okresla sie rzadkiego i agresywnego naczyniako-
miesaka powstalego na tle przewleklego obrzeku limfatycznego, roz-
wijajacego sie najczesciej po catkowitej mastektomii z limfadenektomia
z powodu raka piersi. W piSmiennictwie opisano dotychczas okoto
400 przypadkow STS. Rokowanie jest niekorzystne, a odsetek 5-letnich
przezy¢ nie przekracza 10%. Zalecang metoda leczenia jest catkowita
amputacja konczyny.

Cel pracy. Przedstawienie przypadku STS o niekorzystnym przebiegu,
ktéry pojawil sie w obrebie lewej koriczyny gérnej 12 lat po mastekto-
mii.

Opis przypadku. Pacjentka 65-letnia zostala przyjeta do Kliniki z po-
wodu zmian skérnych o charakterze zlewnych krwotocznych plam
i pecherzy oraz sinofioletowych guzkéw zlokalizowanych w obrebie
lewej koriczyny goérnej, od 6 miesiecy stopniowo powiekszajacych sie,
z towarzyszacym nasilonym obrzekiem limfatycznym. Pacjentka przed
12 laty przebyla lewostronna mastektomie z usunieciem weztéw chton-
nych pachowych z powodu raka piersi. Od tego czasu stale utrzymy-
wal sie zastdj limfy w obrebie przedramienia i ramienia lewego. Na
podstawie obrazu klinicznego oraz badania histopatologicznego roz-
poznano STS. Ze wzgledu na pézne stadium nowotworu pacjentka
zostata wykluczona z leczenia operacyjnego i zmarta miesigc po posta-
wieniu diagnozy.

Whnioski. Z powodu agresywnego przebiegu STS oraz jak dotad niesa-
tysfakcjonujacych metod leczenia nieodzowna jest profilaktyka obrze-
ku chtonnego w celu poprawienia rokowania u pacjentek z rakiem
piersi.

ABSTRACT

Introduction. Chronic lymphedema, mainly due to total mastectomy
with axillary lymph nodes dissection for breast cancer, can induce
development of rare and highly malignant cutaneous angiosarcoma.
This condition is called Stewart-Treves syndrome (STS). There are only
about 400 cases of STS reported in the literature. The long-term progno-
sis is poor; 5-year survival is up to 10%. Limb amputation appears to be
the treatment of choice.
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Objective. To present a case of Stewart-Treves syndrome with a fatal
outcome, which developed 12 years after mastectomy with lymphad-
enectomy.

Case report. A 65-year-old woman was admitted to our department for
confluent purpuric macules, hemorrhagic blisters, and violaceous-black
nodules, involving the whole left arm and forearm, with chronic severe
lymphedema of the extremity. She had a history of left-sided breast
cancer 12 years previously, treated with mastectomy with excision of
axillary lymph nodes; subsequently, the failure of lymph drainage and
lymph stasis developed. Histopathological examination of the tumor
was consistent with angiosarcoma. The patient was disqualified from
a surgical procedure due to the late stage of malignancy and died ap-
proximately a month later.

Conclusions. Given unsatisfactory treatment options, the prevention
of long-lasting lymphedema is crucial to improve prognosis of patients

with breast cancer.

WPROWADZENIE

CEL PRACY

Zespot Stewarta-Trevesa (ang. Stewart-Treves syn-
drome - STS) jest wyjatkowo zlosliwym naczyniako-
miesakiem, indukowanym przewleklym obrzekiem
limfatycznym, klasycznie powigzanym z mastek-
tomig, znacznie pogarszajagcym rokowania pacjen-
tek z rakiem piersi. Po raz pierwszy zostal opisany
w 1948 roku przez Freda W. Stewarta i Normana
Trevesa, ktérzy stwierdzili powigzanie obu nowo-
tworéw [1]. Zesp6l Stewarta-Trevesa jest bardzo
rzadki, czestoé¢ wystepowania wynosi 0,45% 1 0,03%
u pacjentek z 5-letnim i 10-letnim przezyciem po ma-
stektomii [2, 3]. W pismiennictwie $wiatowym opi-
sano do tej pory okoto 400 przypadkéw tego zespo-
tu, natomiast w pisémiennictwie polskim mniej niz
10 [4, 5].

-
T

Rycina |. Zlewne krwotoczne plamy, pecherze oraz guzki w ob-
rebie obrzeknietej lewej kofczyny gornej

Figure 1. Confluent purpuric macules, hemorrhagic blisters and nodu-
les, involving the skin of the edematous left upper extremity
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Przedstawienie przypadku pacjentki z STS, ktéry
wystapil 12 lat po mastektomii z usunieciem weztéw
chtonnych pachowych na tle przewleklego obrzeku
chionnego.

OPIS PRZYPADKU

Pacjentka 65-letnia zostala przyjeta do Kliniki
Dermatologii i Wenerologii w Biatymstoku w grud-
niu 2013 roku z powodu pojawienia sie zlewnych
krwotocznych plam, pecherzy wypelnionych trescig
krwista oraz sinofioletowych guzkéw zlokalizowa-
nych w obrebie lewej koficzyny gornej, z towarzy-
szacym nasilonym obrzekiem limfatycznym konczy-
ny i saczeniem tresci surowiczo-krwistej (ryc. 1., 2.).

Rycina 2. Sinofioletowe guzki

Figure 2. Violaceous-black nodules
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Rycina 3. Ognisko miesaka naczyniowego (angiosarcoma) w ské-
rze wiasciwej. H + E, powiekszenie 40X (dzigki uprzejmosci
prof. dr hab. Anny Andrzejewskiej, Zaktad Patomorfologii Lekar-
skiej, Uniwersytet Medyczny w Biatymstoku)

Figure 3. Infiltration of dermis by vascular neoplasm. Hematoxy-
lin-eosin staining, original magnification 40X (used with courtesy
of Prof. Anna Andrzejewska, MD, Department of Pathomorphology,
Medical University of Bialystok, Poland)

W wywiadzie stwierdzono dwukrotne, w 1984 roku
oraz w 1993 roku, leczenie operacyjne gruczolaka
przysadki mézgowej (adenoma chromophobium). Przed
12 laty pacjentka przebyla lewostronng mastekto-
mie z limfadenektomia z powodu raka piersi (carci-
noma mammae ductale, G3, necroticans) z przerzutami
do weztéw chtonnych. W leczeniu uzupelniajagcym
stosowano: chemioterapie w schemacie CMF (cyklo-
fosfamid, metotreksat, fluorouracyl), radioterapie
w dawce kumulacyjnej 50 Gy oraz tamoksyfen. Od
czasu operacji utrzymywatl sie przewlekly obrzek
limfatyczny lewej koriczyny gornej. Pierwsze zmia-
ny skérne w postaci ,krwotocznej smugi” w obrebie
lewego przedramienia pojawily sie 6 miesiecy przed
hospitalizacjg. Mimo leczenia heparyna drobnocza-
steczkowa, lekami moczopednymi oraz antybioty-
kiem o szerokim zakresie stwierdzano stale pogar-
szanie sie stanu ogélnego pacjentki, pojawianie sie
kolejnych wykwitéw plamistych, nastepnie peche-
rzy i licznych zlewajacych sie guzkéw, nasilanie sie
obrzeku oraz obecno$¢ surowiczo-krwistego przesie-
ku. Przy przyjeciu do Kliniki pacjentka byta w stanie
ogélnym $rednio ciezkim. W badaniach dodatko-
wych, z odchylen od normy, stwierdzono zwiekszo-
ne parametry stanu zapalnego (CRP - 14,8 mg/],
D-dimery - 6,22 mg/dl), hipoproteinemie ze znacz-
na hipoalbuminemia (stezenie biatka catkowitego -
3,6 g/dl, stezenie albumin - 2,4 g/dl). W badaniu
ultrasonograficznym z funkcja Doppler wykluczo-

306

aly naczyniowe wysfane atypowymi
komérkami $rédbtonka. Widoczne formowanie twordw brodaw-

kowatych wpuklajacych sie do $wiatla naczyn oraz rozdzielanie
widkien kolagenowych przez patologiczne naczynia krwionosne.
H + E, powiekszenie 400 X (dzieki uprzejmosci prof. dr hab. Anny
Andrzejewskiej, Zaklad Patomorfologii Lekarskiej, Uniwersytet
Medyczny w Bialymstoku)

Figure 4. Irregular vascular channels lined by endothelial cells forming
micropapillary structures protruding into vascular spaces. Dissection
of dermal collagen by pathological vessels. Hematoxylin-eosin stain-
ing, original magnification 400X (used with courtesy of Prof. Anna
Andrzejewska, MD, Department of Pathomorphology, Medical Uni-
versity of Bialystok, Poland)

no zakrzepice zylng koriczyny, natomiast w badaniu
ultrasonograficznym tkanek miekkich wykryto ma-
sywny obrzek tkanki podskérnej. Wiaczono leczenie
objawowe: antybiotykoterapie, uzupetnianie elektro-
litbw i albumin, leki moczopedne oraz enoksyparyne.
W trakcie hospitalizacji obserwowano szerzenie sie
zmian na éciane klatki piersiowej. Pobrano wycinek
ze zmiany guzkowej do badania histopatologicznego
- obraz odpowiadal miesakowi naczyniowemu (an-
giosarcoma) (ryc. 3., 4.). Pacjentke niezwlocznie skie-
rowano na Oddzial Onkologii, gdzie wykluczono
leczenie operacyjne ze wzgledu na zaawansowanie
nowotworu oraz zly stan ogélny. Miesiac po posta-
wieniu diagnozy chora zmarta.

OMOWIENIE

Zespot Stewarta-Trevesa jest niezwykle rzad-
ko spotykany w praktyce lekarskiej, a dotychczas
wszystkie przypadki w Polskiej Bibliografii Lekar-
skiej zostaty opisane przez onkologéw.

Najczestsza znang przyczyng STS jest przewle-
kly obrzek limfatyczny. Choroba wystepuje gléwnie
u pacjentek po mastektomii z usunieciem regional-
nych weziéw chfonnych. Moze by¢ réwniez skut-
kiem wrodzonego lub nabytego zastoju chlonki po
napromieniowaniu, urazie, zabiegach chirurgicz-
nych, w przebiegu filariozy, otyltosci i niewydolnosci
zylnej [6]. Wedlug analizy przeprowadzonej przez
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Woodwarda i wsp. wiek pacjentek z STS miesci sie
w przedziale 44-84 lat (Srednia 68,8 roku) [3]. Jest
to takze $rednia wieku zapadalnosci na raka piersi
wraz z okresem potrzebnym do rozwiniecia sie na-
czyniakomiesaka. Przedstawiona pacjentka przeszia
lewostronng mastektomie z limfadenektomia w wie-
ku 53 lat, a naczyniakomiesak pojawil sie w 65. roku
zycia, po 12 latach utrzymywania sie zastoju chionki.

Chociaz pierwsze opisy STS pojawily sie przed
ponad 70 laty, to patofizjologia powstawania naczy-
niakomiesaka na tle obrzeku limfatycznego nadal nie
jest do korica poznana. Stewart i Treves spekulowali
o istnieniu nieznanego czynnika onkogennego, po-
wodujacego rozwéj wtérnego nowotworu, co miato
potwierdzac jego wystepowanie u kobiet juz choru-
jacych na raka piersi [1]. W 1960 roku stwierdzono,
Ze przeszczep skory dtuzej utrzymuje sie na konczy-
nie z obrzekiem limfatycznym niz na zdrowej [7]. Po-
twierdza to hipoteze wysunieta przez Ruocco i wsp.,
ze dlugotrwaly zast6j limfy prowadzi do miejscowej
immunosupresji, co moze sprzyja¢ indukowaniu no-
wotworzenia naczyn i procesowi onkogenezy [8].
Przedmiotem dyskusji jest w dalszym ciagu kla-
syfikacja nowotworu jako pochodzacego z naczyn
krwionoénych (hemangiosarcoma) lub z naczyn limfa-
tycznych (lymphangiosarcoma). Prawidlowe naczynia
limfatyczne wykazuja ekspresje receptora LYVE-1
(ang. lymphatic vessels endothelium), natomiast dla
§rédblonka naczyn krwionosénych charakterystyczne
sg CD31 i czynnik VII [9]. Wykrycie odpowiednich
markeréw umozliwia zréznicowanie pochodzenia
miesaka. Stwierdzono, ze w STS obecne sa proteiny
typowe dla obu éroédblonkéw [9], co w przyszlosci
moze pozwoli¢ na celowane leczenie lekami hamu-
jacymi angiogeneze.

W 90% naczyniakomigsak zlokalizowany jest
w obrebie jednej z koriczyn gérnych [3], co koreluje
z zaburzeniem funkcji naczyn chtonnych po resekgji
wezléw chlonnych pachowych. Zespél Stewarta-
-Trevesa wystepuje od 5 do 15 lat po mastektomii
(érednio 11 lat) [10]. U pacjentek z STS poczatkowo
stwierdza sie atrofie skéry, moga by¢ widoczne te-
leangiektazje i hiperkeratoza, w dalszym przebiegu
choroby pojawiaja si¢ mnogie czerwono-fioletowe
plamy i guzki, zlewajace si¢ w p6éZniejszym okresie.
Powstaja rowniez pecherze i dotacza sie komponent
martwiczy, co jest zgodne z objawami obserwowa-
nymi u przedstawionej pacjentki. Leczeniem z wy-
boru jest amputacja koriczyny lub szerokie wyciecie
zmiany. Chemioterapia i radioterapia stosowane sa
jedynie jako leczenie wspomagajace lub paliatywne,
nie majg jednak wplywu na dlugoletnie przezycie
[6, 11]. Potwierdzono korzystny wplyw immunote-
rapii przy nieoperacyjnym naczyniakomiesaku [12].
Mimo wdrozenia wczesnego leczenia chirurgiczne-
go bardzo czesto obserwuje sie wznowe lub prze-
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rzuty, szczegdlnie do pluc i éciany klatki piersiowej,
co jest najczestsza przyczyna zgonu chorych z STS.
Rokowanie jest niekorzystne, a 5-letnie przezycie
wynosi 8,5-13,6% [3, 13], zgon nastepuje $rednio 2,5
roku po ustaleniu rozpoznania [6], a u pacjentow
nieleczonych po 6-8 miesigcach [14]. Przebieg cho-
roby u przedstawionej pacjentki jest dowodem nie-
zwyklej agresywnosci naczyniakomiesaka, gdyz juz
podczas dwutygodniowej hospitalizacji obserwo-
wano pojawianie sie przerzutéw w obrebie klatki
piersiowej, a zgon nastapil miesigc po rozpoznaniu.

WNIOSKI

Najwazniejsza metoda zapobiegania rozwojowi
STS jest niedopuszczenie do powstawania obrzeku
limfatycznego za pomoca ¢wiczen fizjoterapeutycz-
nych, a przede wszystkim edukacja pacjentéw, co
znaczgco poprawia rokowanie w raku piersi. Ze
wzgledu na czynniki ryzyka i obecnie niesatysfak-
cjonujace metody terapeutyczne konieczne sg bada-
nia dotyczace nowych metod leczniczych oraz dalsze
udoskonalanie chirurgicznego leczenia raka piersi.
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