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STRESZCZENIE

Pierwotne guzy kosci wystepujg rzadko u dzieci. Kazdego roku diagnozowanych jest
ok. 60-70 nowych przypadkéw ztosliwych guzéw kosci u dzieci i mtodziezy w Polsce. Cze-
stos$¢ rozpoznan wzrasta z wiekiem, zwtaszcza u mtodziezy i mtodych dorostych; natomiast
rozpoznania guzow kosci we wczesnym dziecinstwie nie sg rzadkie. Osteosarcoma (OS) jest
najczestszym nowotworem ztosliwym u dzieci i wystepuje w ok. 56% wszystkich guzow
kosci. Miesak Ewinga (ES) obejmuje ok. 34% przypadkow. Sposrdd pozostatych typow
chondrosarcoma (CHS) wystepuje w mniej niz 10% wszystkich guzéow kosci. Prawidtowe
postepowanie diagnostyczne ma zasadniczy wptyw na rokowanie i jako$¢ zycia pacjentéw.

Stowa kluczowe: guzy kosci, dzieci, mtodziez, diagnostyka

ABSTRACT

Primary bone cancers are rare in children. Only about 60-70 new cases are diagnosed in
Poland each year. While the incidence increases with age and most cases are usually found
in adolescents and young adults, diagnoses in early childhood are not uncommon. Osteo-
sarcoma (OS) is the most common and accounts for 56% of all bone tumors. Ewing sarcoma
(ES) follows with 34%. Of the remaining types of malignant bone tumors, chondrosarcoma
(CHS) is certainly one of the more interesting, even though it occurs much less frequently
(less than 10% of cases). Proper diagnostic procedures will often have an impact on the
prognosis and quality of life.
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WPROWADZENIE

Pierwotne nowotwory kosci u dzieci wystepuja rzad-
ko. Rocznie stwierdza si¢ ok. 60-70 nowych zacho-
rowan. Czesto§¢ wystepowania zwigksza sie wraz
z wiekiem, najczgsciej obserwuje si¢ je u mlodziezy
imlodych dorostych, cho¢ réwniez zachorowania
w okresie wczesnodziecigcym nie s3 rzadkoscia. Naj-
czesciej rozpoznawane nowotwory kosci to miesak
kosciopochodny (osteosarcoma — OS) - 56% wszyst-
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kich guzéw kosci, oraz miesak Ewinga (Ewing sar-
coma — ES) - 34%. Z pozostatych zlosliwych guzéow
kosci na uwage zastuguje chrzestniakomiesak (chon-
drosarcoma — CHS), cho¢ czesto$¢ jego wystepowania
jest niewielka (ponizej 10%). Prawidiowe postepowa-
nie diagnostyczne czesto ma wplyw na rokowanie
i jako$¢ zycia pacjenta po zakonczonym leczeniu.

2019/Vol. 48/No. 3



Standardy postepowania diagnostycznego w guzach kosci u dzieci i mtodziezy

METODYKA

Standard przygotowano na podstawie aktualnych
protokoléw terapeutycznych, publikacji z czasopism
z listy filadelfijskiej z lat 2009-2018 oraz wytycznych
ESMO. Przyjeto system wartosciowania rekomenda-
cji Polskiego Towarzystwa Onkologii i Hematologii
Dzieciecej.

REKOMENDACIJE DIAGNOSTYCZNE

Podstawg rozpoznania guzdw kosci jest badanie hi-
stopatologiczne [1-5] (AII). Nie zaleca si¢ wykony-
wania biopsji aspiracyjnej cienkoiglowej (BAC) dla
ustalenia rozpoznania. Rekomenduje si¢ wykonanie
biopsji otwartej lub oligobiopsji [1] (AII). Tak uzyska-
ny material w wiekszosci przypadkow pozwala na
jednoznaczne ustalenie rozpoznania. Technika prze-
prowadzonej biopsji wptywa na rokowanie ijako$¢
zycia pacjentéw po zakonczonym leczeniu. Z tego
powodu zaleca si¢, aby wykonywac ja w osrodkach,
ktore beda przeprowadzaly ostateczne leczenie chi-
rurgiczne [1-5] (AII). Pozwala to na ustalenie opty-
malnego miejsca biopsji guza w aspekcie dalszego
leczenia operacyjnego. Material biopsyjny powinien
zawiera¢ >50% zywych komdrek utkania nowotwo-
rowego (AII).

W ramach diagnostyki wstepnej guzéw kosci po-
winno si¢ wykonac¢ (AII):

1. Ocene histologiczng guza wraz ztypowaniem
immunohistochemicznym (IHC) [1].

2. Badania molekularne - ich rodzaj jest uzalez-
niony od rozpoznania histologicznego; do ba-
dania wykorzystuje si¢ techniki FISH, RT-PCR
oraz NGS [1]. Powinny obejmowaé one m.in.
translokacje charakterystyczne dla ES, mezen-
chymalnej oraz konwencjonalnej postaci CHS,
mutacje w genie H3F3A w diagnostyce guza ol-
brzymiokomoérkowego, a takze amplifikacje
MDM?2, PRIMI1, CDK4 do rdéznicowania OS
o niskiej ztosliwosci [1].

Ze wzgledu na to, ze guzy kosci wystepuja w popula-
cji dziecigcej rzadko, wskazana jest konsultacja bada-
nia histopatologicznego w innym o$rodku, majacym
doswiadczenie w ich diagnostyce (BIII).

Przed rozpoczeciem leczenia konieczne jest wy-
konanie badan oceniajgcych stopien zaawansowania
choroby, jak ifunkcje narzadéw wewnetrznych [1]
(AII) (tab. I).

Do badan podstawowych naleza badania krwi
(pelna morfologia, aminotransferazy, bilirubina,
ALP i GGTP, mocznik, kreatynina, elektrolity, LDH,
CRP, uklfad krzepnigcia), badanie ogolne moczu wraz
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zoceng funkcji nerek (GFR), badania oceniajgce
funkcje uktadu krazenia (EKG i ECHO z oceng frak-
cji wyrzutowej), audiogram oraz badania obrazowe.
Podstawowym badaniem obrazowym jest RTG calej
zajetej kosci w dwoch projekcjach wraz z sgsiednim
stawem oraz badanie USG. W dalszej diagnostyce
wykorzystuje si¢ badanie rezonansu magnetyczne-
go (MRI) oraz tomografii komputerowej (TK). Do
oceny stopnia zaawansowania niezbedne jest wyko-
nanie TK pluc, scyntygrafii kosci i/lub badania po-
zytonowej emisyjnej tomografii (PET) facznie z ba-
daniem TK (PET-TK) lub badaniem MRI (PET-MRI)
i/lub MRI catego ciata (whole body MRI). W niekto-
rych przypadkach konieczne jest wykonanie MRI
o$rodkowego uktadu nerwowego [1, 6-8]. Badania te
powtarza si¢ okresowo. Termin ich wykonania uza-
lezniony jest od schematu leczenia oraz stanu kli-
nicznego pacjenta.

Kolejnym etapem diagnostyki guzéw kosci jest
badanie okotooperacyjne, na ktore skladaja sie (AII):

1. Badania stopniujace przed kwalifikacja do za-
biegu operacyjnego (badania krwi, badania ob-
razowe — tab. I).

2. Ocena histopatologiczna guza, zaréwno srédo-
peracyjna (dorazna ocena zawartosci jamy szpi-
kowej w miejscu odciecia, ocena wycinkow
z tkanek migkkich w polach watpliwych dla
operatora, dorazna ocena makroskopowa wycie-
tego guza w celu wykluczenia potencjalnych po-
zostatosci guza w polach resekciji), jak i poope-
racyjna (dokladna ocena granic resekeji, ocena
reakcji na leczenie z okresleniem procentowym
pozostalosci Zywego utkania nowotworowe-
go, pol martwicy, pol regresji i przebudowy/od-
budowy kosci w polach pomartwiczych, ocena
stosunku utkania guza do okostnej i otaczaja-
cych tkanek miekkich, ocena obecnosci lub brak
zatoré6w w naczyniach w guzie ipoza guzem;
w ostatecznej ocenie histopatologicznej powin-
no uwzgledni¢ sie réwniez wycinki z blizny po
biopsji oraz z tkanek miekkich pobranych z gra-
nic resekcji guza).

Ze wzgledu na zlozono$¢ powyzej opisanego pro-
cesu, wazne jest, zwlaszcza w przypadku zabiegoéw
oszczedzajacych, aby leczenie operacyjne bylo wy-
konywane przez doswiadczony zespo!l chirurgiczny
wspolpracujacy z odpowiednim zapleczem w postaci
doswiadczonego zespolu patomorfologicznego.

Na zakonczenie leczenia konieczne jest wykona-
nie badan stopniujacych (tab. I). Nalezy je powta-
rza¢ okresowo w wydluzajacych sie odstepach czasu,
w zalezno$ci od rozpoznania oraz stanu klinicznego
pacjenta (AII).
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