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A patient with retroperitoneal
leiomyosarcoma
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B Abstract: One of the rare soft tissue cancers is leiomyosarcoma. It is most often located in the limbs and
torso, but in about 10% of cases it occurs in the retroperitoneal space. They appear mainly in the 5th and 6th
decade of life, more often in men. This article presents the case of a 40-year-old woman admitted to the ho-
spital due to the deterioration of the general condition, weight loss, abdominal pain, vomiting and focal lesions
in the liver. During the hospitalization, leiomyosarcoma of the retroperitoneal space was diagnosed. The can-
cer's advanced status and general condition excluded treatment other than symptomatic, and the rapid pro-
gression of the disease led to the death of the patient about 10 weeks from the first admission to the hospital.

B Wstep

Miesak gtadkokomoérkowy (leyomyosarcoma)
jest rzadko wystepujacym nowotworem ztosli-
wym, wywodzacym sie z komorek miesni gtad-
kich. Etiologia tych guzéw do tej pory nie jest
dokfadnie poznana. Za czynniki ryzyka uwaza
sieé m.in. promieniowanie jonizujgce, immuno-
supresje, predyspozycje genetyczng, zakaze-
nia wirusowe oraz przewlekty obrzek chtonny.
Bardzo powolny poczatkowo wzrost migsa-
kéw gtadkokomaérkowych oraz brak charakte-
rystycznych objawow Klinicznych powoduja,
Ze guzy te rozpoznawane sg pozno, gdy osia-
gajq juz duze rozmiary i znaczny stopien za-
awansowania. Czesto jedynym ich objawem
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jest niebolesny, stabo odgraniczony, powiek-
szajacy sie guz, szybko dajacy odlegte prze-
rzuty.

Artykut prezentuje przypadek 40-letniej cho-
rej, hospitalizowanej z powodu niecharaktery-
stycznych objawéw klinicznych, u ktérej roz-
poznano nieoperacyjnego miesaka przestrze-
ni zaotrzewnowej z przerzutami do watroby.
Szybki przebieg choroby doprowadzit do zgonu
pacjentki ok. 10 tygodni od pierwszego zgto-
szenia sie chorej do szpitala.

B Opis przypadku

40-letnia pacjentka zostata przyjeta do oddzia-
tu chirurgii z powodu ostfabienia, spadku masy
ciata, boléw brzucha, nudnosci, wymiotow.
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W wykonanym ambulatoryjnie kilkanascie dni
wczesniej USG jamy brzusznej opisano zmia-
ny ogniskowe w watrobie o prawdopodobnie
nowotworowej etiologii. W badaniu przedmio-
towym stwierdzono powiekszony obwaéd brzu-
cha ze znacznie powiekszong watrobg. W ba-
daniach laboratoryjnych wykonanych u chorej
na poczatku pobytu uwage zwracat znaczgaco
podwyzszony poziom GGTP: 460 U/l przy nor-
mie do 55 U/l oraz zwiekszone wartosci ALP:
268 U/l przy normie 125 U/l, aminotransfe-
raz: AspAT 73 U/l przy normie do 35 U/I, AIAT
1040 U/l przy normie 450 U/I, amoniaku: 56,4
pmol/l (79 pg/dl) przy normie do 22,1 pmo-
I/1 (32 pg/dl), a takze minimalnie podwyzszo-
ny poziom CRP: 100 mg/l (10 mg/dl) przy nor-
mie do 90 mg/l (9 mg/dl). Warto$¢ morfolo-
gii, bilirubiny, biatka catkowitego, albumin oraz
wskaznikow PT i APTT pozostawata w normie.

Oznaczono takze poziom markeréw nowo-
tworowych. Zwracaly uwage wysokie warto-
$ci CA-125: 154400 1U/1 przy normie do 30200
U/l oraz CA-15-3: 63100 U/l przy normie
do 32400 U/I, natomiast poziomy AFP, CEA,
CA-19.9, B-HCG byty w granicach normy.
W trakcie hospitalizacji wykonano u chorej to-
mografie komputerowg jamy brzusznej, gdzie
opisano guz ogona trzustki oraz potwierdzono
obecno$¢ zmian przerzutowych w watrobie.

Po kilku dniach pacjentke przeniesiono do
oddziatu choréb wewnetrznych celem dalszej
diagnostyki i leczenia. Gléwnymi dolegliwo-
Sciami zgtaszanymi przez pacjentke byly nadal
nudnosci i wymioty. Po zastosowanym leczeniu
farmakologicznym (metoclopramidum) samo-
poczucie chorej polepszyto sie i objawy ustapi-
ty. Ze wzgledu na brak mozliwosci wykonania
biopsji zmian ogniskowych watroby w czasie
hospitalizacji, chorg wypisano do domu, wy-
znaczajac termin ponownego przyjecia do szpi-
tala i biopsji. Po kilku dniach, jeszcze przed wy-
znaczonym terminem hospitalizacji, pacjent-
ka wrdcita, skarzac sie na uporczywe wymio-
ty. W trakcie kolejnego pobytu chorej na od-
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dziale wewnetrznym powtdérzono USG i tomo-
grafie komputerowg jamy brzusznej. Potwier-
dzono obecno$¢ guza trzustki oraz znaczne po-
wiekszenie watroby z licznymi zmianami prze-
rzutowymi, ktére zlewaly sie ze sobg i ulega-
ty rozpadowi, co wskazywato na szybki postep
choroby. Wystapito wodobrzusze, a w wykona-
nym RTG Kklatki piersiowej stwierdzono prze-
rzuty nowotworu do ptuc oraz ptyn w jamach
optucnowych — gtéwnie po stronie prawej.

U chorej wykonano biopsje zmiany ognisko-
wej watroby, stwierdzajgc obraz odpowiadajq-
cy miesakowi gtadkokomoérkowemu (leyomy-
osarcoma). Chorg konsultowano w regional-
nym osrodku onkologicznym. Jednak ze wzgle-
du na zaawansowanie procesu nowotworowe-
go oraz szybko pogarszajacy sie stan ogoélny
chorej, zdyskwalifikowano jg z dalszego lecze-
nia onkologicznego. Zdecydowano sie na le-
czenie paliatywne. Ze wzgledu na uporczywe
nudnosci i wymioty, bez reakcji na podawane
leki (metoclopramidum, ondansetron), unie-
mozliwiajgce przyjmowanie pokarmow drogg
doustng, rozpoczeto zywienie pozajelitowe.

Narastajacy ptyn w jamach optucnowych
oraz powiekszajace sie wodobrzusze powo-
dowaty dusznos$¢. Wykonano zatem paliatyw-
ne naktucie lewej jamy optucnowej, ewaku-
ujac 1000 ml ptynu. Pojawity sie takze obrze-
ki obwodowe, pomimo zywienia pozajelitowe-
go znacznie obnizyt sie poziom albumin: 14g/l
przy normie 50 g/l i biatka catkowitego: 46 g/l
(norma 82 g/lI). Narastaty rowniez objawy nie-
wydolnosci watroby. Zgon nastapit ok. 10 ty-
godni od pierwszego zgtoszenia sie chorej do
szpitala.

B Omoéwienie

Miesak gtadkokomadrkowy (leyomyosarcoma)
jest stosunkowo rzadkim nowotworem, wywo-
dzacym sie z komérek miesni gtadkich. Stano-
wi ok. 0,5-1% wszystkich nowotworéw ztoéli-
wych, w ok. 10-20% przypadkéw pierwotne
ognisko znajduje sie w przestrzeni zaotrzew-
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nowej i stanowi 10-40% guzéw tkanek miek-
kich [1]. Wedtug danych statystycznych naj-
czesciej pojawia sie on w 5.-7. dekadzie zy-
cia, nieco czesciej u mezczyzn [2,3]. Rokowa-
nie chorych na miesaki przestrzeni zaotrzew-
nowej jest zte, odsetek przezy¢ 5-letnich wy-
nosi od 12% do 70% [4].

Objawy choroby sg niecharakterystyczne,
najczesciej wystepujg bole plecéw, spadek
masy ciata oraz ostabienie tolerancji wysitku,
nieco rzadziej powigkszenie obwodu brzucha
oraz gorgczka i nocne poty [5]. Ok. 25% guzéw
jest przypadkowo wykrywanych podczas lapa-
rotomii wykonywanej z innych powodéw, naj-
czesciej w trakcie cholecystektomii [1]. Znacz-
ng role w diagnostyce odgrywajg badania ob-
razowe (TK, MRI), uwidaczniajgc nieregular-
ng, niejednorodng mase, z licznymi ogniska-
mi martwicy, czasem z ogniskami krwotoczny-
mi, za to z reguty bez zwapnien i tkanki ttusz-
czowej. Mniejsze znaczenie majg USG i angio-
grafia, pokazujaca unaczynienie guza [5,6,7].
Obraz licznych ognisk martwiczych oraz zaje-
cia sgsiadujacych naczyn w guzie przestrzeni
zaotrzewnowej jest uwazany za do$¢ charak-
terystyczny dla miesaka gtadkokomoérkowego
[8]. Potwierdzeniem rozpoznania jest charak-
terystyczny obraz histopatologiczny — komérki
nowotworu sg ,.faliste”, z jgdrami komoérkowy-
mi w ksztalcie cygara, wykazujg réwniez do-
datni odczyn na aktyne miesni gtadkich (SMA)
[9]. Podwyzszenie wartosci markeréw nowo-
tworowych nie jest charakterystyczne dla ley-
omyosarcoma i nie majg one wartosci diagno-
stycznej. Ich wysokie wartosci mogg wprowa-
dzi¢ w btad, sugerujac inne pochodzenie nowo-
tworu [10].

Podstawowym leczeniem miesakéw glad-
kokomorkowych jest radykalny zabieg chi-
rurgiczny z zachowaniem w miare mozliwo-
Sci trzycentymetrowego marginesu, potaczo-
ny czasem z adiuwantowg, lub neoadiuwanto-
wg_chemio- i radioterapig [1,9] (cho¢ ogtoszo-
ne w czerwcu 2019 r. badanie STRASS suge-
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ruje brak efektéw radioterapii przedoperacyj-
nej [11]). Ze wzgledu na lokalizacje, powol-
ny poczatkowo wzrost i mato charakterystycz-
ne objawy, leyomyosarcoma z reguly wykry-
wana jest w stadium zaawansowanym, w kto-
rym radykalne leczenie operacyjne jest juz nie-
mozliwe.

W takiej sytuacji zalecana jest paliatywna ra-
dioterapia oraz schematy chemioterapii zawie-
rajgce doksorubicyne, dakarbazyne i ifosfamid.
Remisje udaje sie osiggna¢ zaledwie u 20-30%
pacjentéw [12,13]. W razie nieskutecznosci
lub przeciwwskazan stosuje sie gemcytabine,
docetaxel i dakarbazyne, czasem réwniez ci-
splatyne, metotreksat i winkrystyne. Dla sche-
matu zawierajgcego gemcytabine i docetaksel
jako leczenia Il rzutu udato sie osiggna¢ od-
setek remisji wynoszacy 27% [13,14]. U oséb
starszych, obcigzonych chorobami wspdtistnie-
jacymi sugeruje sie monoterapie, ale jej sku-
tecznos¢ nie przekracza 20%. Mediana prze-
zy¢ wynosi od 8 do 12 miesiecy od rozpocze-
cia chemioterapii pierwszej linii [12], a 6 mie-
siecy po niepowodzeniu standardowej chemio-
terapii, zatem rokowanie w przypadku chorych
z zaawansowanym procesem chorobowym,
niekwalifikujacych sie do radykalnego zabie-
gu operacyjnegdo, jest zdecydowanie zte [15].
Pewne nadzieje s wigzane ze stosowaniem
trabektedyny [16]. Niestety, jak dotgd miesaki
gtadkokomérkowe przestrzeni zaotrzewnowej
rokujg najgorzej sposrod wszystkich miesakéw
tkanek miekkich [17].

Obecnie (2019 r.) trwajq proby kliniczne do-
tyczace wykorzystania w leczeniu radioterapii
przed- i pooperacyjnej oraz znalezienia sku-
tecznego schematu chemioterapii. Sg one
znacznie utrudnione przez rzadkie wystepowa-
nie nowotworu i niewielka liczby chorych.

U opisanej chorej, ze wzgledu na niecharak-
terystyczne i skgpo wyrazone objawy klinicz-
ne, rozpoznanie zostato postawione pdzno, gdy
pojawity sie juz przerzuty odlegte. Podwyzszo-
ne wartosci markeréw nowotworowych wyni-
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katy najprawdopodobniej z zaawansowanego
uszkodzenia i niewydolnosci watroby w mo-
mencie rozpoznania choroby, cho¢ opisywa-
no ich niecharakterystyczne wysokie warto-
$ci w przebiegu miesaka gtadkokomaorkowego,
bez przerzutéw odlegtych [10]. Zabieg opera-
cyjny byt niemozliwy, a stan ogélny pacjent-
ki nie pozwalat na zastosowanie chemio- i ra-
dioterapii. Pozostawato zatem jedynie lecze-
nie paliatywne. Wobec braku mozliwosci przyj-
mowania przez chorg pokarméw drogg doust-
ng z powodu silnych nudnoéci stabo reaguja-
cych na leki przeciwwymiotne, podjeto decyzje
o wdrozeniu zywienia pozajelitowego w nadziei
na unikniecie wyniszczenia oraz uzyskanie po-
prawy komfortu zycia chorej.

Decyzja ta w przypadku chorych z terminal-
ng chorobg nowotworowg_ jest kontrowersyjna
[18], z doswiadczen autoréw wynika, ze u cze-
$ci z nich udaje sie wydtuzy¢ w ten sposob czas
przezycia o kilka-kilkanascie tygodni, przy za-
chowaniu akceptowalnej jego jakosSci i spraw-

nosci pacjenta. Problemem jest caly czas wia-
Sciwa kwalifikacja pacjentow. W wielu przypad-
kach zywienie pozajelitowe nie przyniesie zad-
nego istotnego efektu, pogarszajac jedynie ja-
kos$¢ zycia chorego, sprzyjajac unieruchomie-
niu, przecigzeniu uktadu krazenia i zwigzanym
z tym powiktaniom. W tym przypadku mitody
wiek chorej, jej wczesniejszy dobry stan ogol-
ny i brak istotnych ciezkich choréb wspdfistnie-
jacych byty istotnymi argumentami za podje-
ciem takiej préby. Ze wzgledu na narastajacq
dusznos$¢ zdecydowano o wykonaniu paliatyw-
nego nakiucia odbarczajacego jamy optucno-
wej. Udato sie na kilka dni opanowac ucigzliwe
objawy, niestety szybki postep choroby dopro-
wadzit do zgonu w ciggu niecalych 3 miesiecy
od zgtoszenia sig chorej do szpitala i rozpocze-
cia diagnostyki.

B Whioski
Miesak gtadkokomorkowy, zwlaszcza zlokalizo-
wany w przestrzeni zaotrzewnowej, to rzadki
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zaburzen potykania

Zaburzenia potykania stanowig wyzwanie dla wspdétczesnej medycyny, sku-
piajacej sie nie tylko na wyleczeniu choroby zasadniczej, ale takze na po-
prawie jakosci zycia chorych. Dotykajg one coraz wigkszej liczby pacjentéw
— nie tylko chorych neurologicznie, lecz takze pacjentéw laryngologicznych,
gastrologicznych, pulmonologicznych, czy tez 0séb z zaburzeniami psychicz-
nymi. Dysfagia ustno-gardtowa moze by¢ réwniez jatrogennym zaburzeniem
wynikajgcym z komplikacji po przeprowadzonych zabiegach, wynikiem dzia-
tan niepozadanych przyjmowanych lekow, radioterapii i chemioterapii.

Ksigzka adresowana do lekarzy laryngologéw, neurologdéw, radiologdw,
gastrologow, specjalistow z dziedziny logopedii, dietetyki i pielegniarstwa
oraz do studentéw kierunkéw medycznych.
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i nie do konca poznany nowotwor. Jego ska-
poobjawowy i podstepny przebieg sprawia,
ze czesto wykrywany jest juz w znacznym
stopniu zaawansowania, gdy na catkowite wy-
leczenie jest zazwyczaj za pozno.

U chorych z niejasng utratg masy ciata, po-
gorzeniem samopoczucia bez istotnej przyczy-
ny, badz tez podwyzszonymi prébami watrobo-
wymi nalezy wzig¢ pod uwage wystepowanie
procesu nowotworowego, w tym guzow prze-
strzeni zaotrzewnowej oraz rozwazy¢ wykona-
nie badan obrazowych jamy brzuszne;j.

Pewng nadziejg na przedtuzenie zycia i za-
chowanie zadowalajacej jej jakosci u chorych,
ktérzy nie mogg by¢ odzywiani drogg doustna,
moze by¢ zywienie pozajelitowe, ale trudnos¢
stanowi kwalifikacja pacjentow, ktorzy osiggng
korzysc z tego leczenia.
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