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MIESAKI TKANEK MIEKKICH: PORADNIK DLA PACJENTOW

INFORMACIE DLA PACJENTOW OPARTE NA WYTYCZNYCH ESMO DOTYCZACYCH
POSTEPOWANIA DIAGNOSTYCZNO-TERAPEUTYCZNEGO

Poradnik ten zostat opracowany przez Anticancer Fund, aby utatwi¢ pacjentom i ich rodzinom lepsze
zrozumienie natury miesakéw tkanek miekkich i poznanie optymalnych metod leczenia w zaleznosci
od podtypu miesaka. Zalecamy, aby pacjenci dowiedzieli sie od swoich lekarzy, jakie badania i rodzaje
leczenia konieczne sg przy danym typie i stadium zaawansowania choroby. Informacje medyczne
zawarte w niniejszym dokumencie sg oparte na wytycznych dotyczacych postepowania
diagnostyczno-terapeutycznego w miesakach tkanek miekkich opracowanych przez European Society
for Medical Oncology (ESMO). Niniejszy poradnik dla pacjentéw zostat wydany we wspotpracy z
ESMO i jest rozprowadzany za jego zgoda. Zostat on opracowany przez lekarza i zweryfikowany przez
dwdch onkologéw z ESMO, w tym gtdwnego autora wytycznych dla profesjonalistow. Tekst ten zostat
takze skonsultowany z przedstawicielami pacjentdw z Grupy Roboczej Pacjentéw Onkologicznych
ESMO.

Dodatkowe informacje na temat Anticancer Fund: www.anticancerfund.org

Dodatkowe informacje na temat ESMO: www.esmo.org

Dla stow oznaczonych gwiazdkq (*) podane sq definicje, znajdujgce sie w stowniczku na koricu
dokumentu.

Miesaki tkanek miekkich: poradnik dla pacjentéw —
informacje oparte na wytycznych ESMO dotyczacych praktyki klinicznej - wer. 2016.1 Strona 1

Niniejszy dokument opublikowany zostat przez Anticancer Fund za zezwoleniem ESMO.
Informacje zawarte w tym dokumencie nie zastepujq konsultacji medycznej. Dokument ten przeznaczony jest wytgcznie do uzytku
prywatnego i nie wolno go w Zaden sposéb zmieniac, powiela¢ ani rozprowadzac bez pisemnej zgody ESMO i Anticancer Fund.
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PODSTAWOWE INFORMACJE NA TEMAT MIESAKOW TKANEK MIEKKICH

Definicja migsakow tkanek miekkich

* Termin ten obejmuje grupe nowotwordéw ztosliwych wywodzgcych sie z ,tkanek miekkich”.
Tkanki miekkie obejmujg miesnie, sciegna, ttuszcz, naczynia krwionosne i chtonne, nerwy i
wyscidtke stawow (tkanke maziowa*).

* Poniewaz tkanki miekkie znajduja sie w catym organizmie, miesak tkanek miekkich moze
rozwing¢ sie w dowolnej czesci ciata.

Rozpoznanie

* Niestety miesaki* mogg przez dtuiszy czas nie powodowac zadnych objawdw, a objawy, jakie
wystapig, zalezg od zajetej czesci ciata. Miesaka mozna podejrzewaé w razie pojawienia sie guzka
na rece, nodze lub tutowiu.

* Obowigzkowe jest przeprowadzenie badan obrazowych* w celu okreslenia miejscowego
zaawansowania choroby oraz ustalenia obecnosci lub braku odlegtych przerzutow*.

* Konieczne jest tez pobranie probki guza (metodg biopsji*) do analizy laboratoryjnej w celu
potwierdzenia rozpoznania i doktadniejszego poznania typu miesaka.

Leczenie
* Zlokalizowane miesaki sg ograniczone do pierwotnej lokalizacji i nie rozprzestrzenity sie do
okolicznych tkanek ani innych obszaréw ciata.

o Leczeniem z wyboru jest chirurgiczne usuniecie guza.

o Niekiedy po operacji mozna zastosowac radioterapie* i chemioterapie*, osobno lub w
skojarzeniu, w celu zwiekszenia szansy catkowitego wyleczenia lub zmniejszenia ryzyka
nawrotu guza.

o Radioterapia* moze byc¢ tez zastosowana przed operacjg, aby zmniejszy¢ rozmiary guza i
umozliwié jego catkowite usuniecie.

e Zaawansowany miesak* to taki, ktdrzy rozprzestrzenit sie z miejsca pierwotnej lokalizacji na inne
obszary. Okreéla sie go jako nowotwér przerzutowy lub zaawansowany.

o Gtéwne metody leczenia to chemioterapia* oraz terapia celowana molekularnie*. Wyboér
lekow zalezy gtdwnie od stanu klinicznego pacjenta oraz od typu miesaka.

o Mozina zastosowac radioterapie* przed lub po chemioterapii* w celu ztagodzenia objawow i
opanowania przerzutow*.

o Mozna tez przeprowadzi¢ zabieg chirurgiczny w celu ztagodzenia objawéw lub, w pewnych
szczegllnych przypadkach, wyleczenia choroby.

Obserwacja (kontrola)

* Wizyty kontrolne obejmujg badanie przedmiotowe, analizy krwi oraz badanie obrazowe; beda
one przeprowadzane przez kilka lat.

* Nie ma okres$lonego optymalnego harmonogramu wizyt kontrolnych w przypadku miesakéw
tkanek miekkich; schemat taki zalezy od lokalizacji, wielkosci i agresywnosci (stopnia
zréznicowania) nowotworu. Harmonogram obserwacji po leczeniu miesaka tkanek miekkich o
wysokim lub posrednim stopniu zréznicowania jest bardziej intensywny, niz w przypadku
miesaka o niskim stopniu zréznicowania*.
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DEFINICIA MIESAKOW TKANEK MIEKKICH

Jest to réznorodna grupa ztosliwych nowotwordw powstajacych wskutek niekontrolowanego wzrostu
patologicznych komédrek tkanek miekkich i tkanki tgcznej. Tkanki miekkie znajdujg sie w kazdym
miejscu ciafa i obejmujg miesnie, sciegna, ttuszcz, naczynia krwionosne i chtonne, nerwy i wysciétke
stawodw (tkanke maziowa*). Typ miesaka zalezy od rodzaju komoérek, z ktérych sie wywodzi. Tkanka
taczna obejmuje wszystkie tkanki, ktére wspieraja, tgczg lub rozdzielajg rézne inne tkanki organizmu.
W zwigzku z tym wystepujg w strukturze réznych narzagddw, np. w macicy. Wynika z tego, ze miesaki
tkanek miekkich mogg pojawiac sie praktycznie wszedzie, jednakze najczesciej wystepujg w rekach i
nogach (50%), tutowiu i jamie brzusznej (40%) oraz w obszarze gtowy i szyi (10%).

10%
Gtowa i szyja

50%
Rece i nogi —

Wazine informacje na temat innych typédw miesakéw

Miesak Kaposiego* oraz guzy wywodzgce sie ze zrebu przewodu pokarmowego* (GIST) to miesaki,
ktére leczy sie inaczej niz inne miesaki tkanek miekkich, w zwigzku z czym informacje zawarte w
poradniku nie dotyczg tych nowotwordw.

Miesaki kosci, ktére wywodzg sie z komodrek tworzacych tkanke kostng, okreslane sg takze jako
kostniakomiesaki*. Miesaki Ewinga to rzadki typ miesaka*, ktory takze zwykle pojawia sie w kosci.
Miesaki Ewinga i inne miesaki wywodzgce sie z kosci leczy sie inaczej niz miesaki tkanek miekkich, w
zwigzku z czym nie dotyczg ich tresci zawarte w poradniku.

Miesaki tkanek miekkich: poradnik dla pacjentéw —
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Czy MIESAKI TKANEK MIEKKICH WYSTEPUJA CZESTO?

Miesaki tkanek miekkich to rzadkie nowotwory. W Europie co roku rozpoznawane sg 4 do
5 przypadkoéw choroby na 100 000 oséb, bez wiekszych réznic pomiedzy poszczegdlnymi krajami.
Ryzyko wystgpienia miesaka tkanek miekkich w ciggu zycia wynosi okoto 0,15-0,50%. Miesaki tkanek
miekkich wystepujg czesciej u dorostych, niz u dzieci, a ich najwieksza czesto$¢ wystepowania
przypada na wiek 50-60 lat, jednakze mogg pojawic sie w kazdym wieku.

Z uwagi na rzadkie wystepowanie i czestg koniecznos$¢ stosowania leczenia skojarzonego,
postepowanie w przypadku miesakéw tkanek miekkich powinno by¢ prowadzone w osrodkach
referencyjnych z odpowiednim doswiadczeniem w leczeniu takich nowotwordéw i doswiadczonym
personelem obejmujacym patomorfologdéw*, radiologow?*, chirurgéw, ortopedow?*,
radioterapeutow*, onkologow klinicznych* i onkologéw dzieciecych*.
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JAKIE SA PRZYCZYNY WYSTEPOWANIA MIESAKOW TKANEK MIEKKICH?

Przyczyny powstawania miesakéw tkanek miekkich nie sg znane. Zidentyfikowano jednak pewne
czynniki ryzyka. Czynnik ryzyka zwieksza prawdopodobienstwo wystgpienia nowotworu, ale nie jest
konieczny, ani wystarczajacy do jego powstania. Czynnik ryzyka nie stanowi sam w sobie przyczyny
choroby.

U czesci oséb z tymi czynnikami ryzyka nigdy nie wystgpi migsak tkanek migkkich, z kolei u czesci
0s08b, ktdre nie maja zadnego z tych czynnikéw ryzyka, mimo to moze rozwina¢ sie taki nowotwor.

Gtowne czynniki ryzyka powstawania miesakdw tkanek miekkich sg nastepujace:

- Predyspozycje genetyczne: pewne dziedziczne, jak i
nabyte stany patologiczne mogg wigza¢ sie z miesakami
tkanek miekkich.

o Zespdt Li—Fraumeni to dziedziczone zaburzenie
genetyczne spowodowane mutacjg* genu
supresorowego nowotworéw* (p53), tzn. genu
biorgcego udziat w ochronie przed nowotworami.
Pacjenci z tym rzadkim zespotem s3 bardziej
podatni na  wystepowanie  kilku  typdéw
nowotwordéw, w tym miesakdéw tkanek miekkich.

o Rodzinna polipowatosc¢ gruczolakowata to stan charakteryzujgcy sie mutacjg* genu*
APC (adenomatous polyposis coli), ktory takze jest genem supresorowym
nowotworow*. U cztonkéw rodzin  dotknietych rodzinng polipowatoscig
gruczolakowata pojawiaja sie setki, a nawet tysigce polipdw jelita grubego; najczesciej
zaczynajg sie pojawia¢ w drugiej dekadzie zycia. Polipy jelita grubego to tagodne* guzy,
ktore jednak moga przeksztatci¢ sie w raka jelita grubego. Ponadto wsrdd pacjentéw z
rodzinna polipowatoscia  gruczolakowatg  szczegdlnie  czesto  wystepujg
wewnatrzbrzuszne guzy desmoidalne (pewien typ nowotwordw tkanek miekkich).

o Zespdt Gardnera jest typem polipowatosci rodzinnej gruczolakowatej, zwigzanej z
wystepowaniem innych tagodnych* guzéw, takich jak kostniaki*, torbiele naskérkowe*
i witdkniaki*. Takze wsréd pacjentow z zespotem Gardnera szczegdlnie czesto
wystepuja wewnatrzbrzuszne guzy desmoidalne (pewien typ nowotwordw tkanek
miekkich).

o Zespdt siatkdwczaka (RB) to rodzinny zespdt charakteryzujacy sie zmiang genu RB*,
ktory jest genem supresorowym nowotworéw*. U oséb z tym zespotem zwykle juz w
niemowlectwie pojawiajg sie ztosliwe nowotwory siatkdwki w obu oczach. Miesaki
tkanek miekkich lub kosci mogg pojawic sie w pdzniejszym okresie zycia.

o Nerwiakowtdkniakowatos¢ typu 1 (choroba von Recklinghausena*) to dziedziczna
choroba genetyczna charakteryzujgca sie mutacjg* genu NF1*, ktdry jest genem
supresorowym nowotworéw*. Jej obraz kliniczny obejmuje wystepowanie licznych
tagodnych* guzéw na skérze catego ciata, okreslanych jako nerwiakowtdkniaki* oraz
licznych plam café au lait*. Pacjenci z chorobg von Recklinghausena* majg zwiekszone
ryzyko wystgpienia ztosliwych nowotworéw ostonek nerwéw obwodowych (MPNST)*
oraz, w mniejszym stopniu, guzéw wywodzgcych sie ze zrebu przewodu pokarmowego
(GIST)* i miesaka prazkowanokomérkowego*.
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o Nerwiakowtdkniakowatos¢ typu 2: ten zespot spowodowany jest mutacjg* genu
supresorowego nowotworow NF2. Zwykle zwigzany jest z nerwiakiem ostonkowym#*
nerwu przedsionkowo-$limakowego* w uchu/uszach lub innych nerwéw. Wiaze sie tez
z predyspozycja do wystepowania oponiakéw* i glejakéw, dwodch rodzajéw
nowotwordéw wywodzacych sie z komérek uktadu nerwowego.

o Takze inne zaburzenia genetyczne, takie jak zespdt nabtoniakéw znamionowych*,
stwardnienie guzowate* czy zespot Wernera* zwigzane sg ze zwiekszonym ryzykiem
wystgpienia miesaka tkanek miekkich.

- Promieniowanie jonizujace*: narazenie na promieniowanie jonizujgce moze zwiekszy¢ ryzyko
wystgpienia miesakdéw tkanek miekkich nawet przy braku innych czynnikéw ryzyka. Miesaki*
w rzadkich przypadkach pojawiajg sie w efekcie ekspozycji na promieniowanie stosowane w
celu leczenia innych nowotwordw, takich jak rak sutka lub chtoniak*. W takich przypadkach
miesak* najczesciej pojawia sie w obszarze ciata leczonym promieniowaniem. Czestosé
wystepowania takich miesakédw wzrasta z dawka promieniowania i maleje z wiekiem.
Przecietny czas pomiedzy ekspozycja na promieniowanie a rozpoznaniem miesaka* wynosi
okoto 10 lat. Jednakze narazenie na promieniowanie jest bardzo rzadka przyczyng miesakéw
tkanek miekkich.

- Zwigzki chemiczne: sugerowano wiele karcynogendéw* chemicznych jako czynniki ryzyka
miesakéw tkanek miekkich, jednakze zwigzek przyczynowo-skutkowy wykazano tylko dla
kilku z nich. Istnieje zwigzek pomiedzy narazeniem na chlorek winylu* lub arsen, a
naczyniakomiesakiem* watroby* (typ miesaka tkanek miekkich) oraz pomiedzy narazeniem
na herbicydy z grupy fenoksykwasow* lub dioksyny* a réoznymi miesakami tkanek miekkich.
Najwieksze ryzyko wigze sie z narazeniem zawodowym.
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W JAKI SPOSOB USTALANE JEST ROZPOZNANIE MIESAKA TKANEK MIEKKICH?

Miesaki* czesto nie powodujg objawdw przez dtugi czas, az osiggng duze rozmiary lub zaczng uciskac
jaki$ narzad, nerw lub miesie. Moga pojawi¢ sie w dowolnej czesci ciata, a objawy, jakie wystapig,
zalezg od zajetej czesci ciata. Najczestszy objaw choroby to obecnos$¢ guzka na rece, nodze lub
tutowiu. Nowotwor taki moze by¢ tez wykryty podczas poszukiwania przyczyn innych dolegliwosci lub
podczas rutynowej operacji.

Rozpoznanie miesaka* opiera sie na wynikach nastepujgcych badan:

1. Wywiad lekarski i badanie przedmiotowe. Lekarz rozpocznie od > AV \
przeprowadzenia z pacjentem doktadnego wywiadu, pytajac m.in.
kiedy pojawity sie objawy i jak zmieniaty sie w czasie; sprawdzi tez
ewentualne  wystepowanie czynnikdw  ryzyka. Nastepnie
przeprowadzi petne badanie przedmiotowe, obejmujace tez obszar, \ -
w ktorym obecny jest guzek i/lub bél. W razie obecnosci miesaka* 3
w jakiejkolwiek czesci reki lub nogi, najczestszym objawem jest e el
dokuczliwe zgrubienie. Niekiedy zgrubienie takie moze by¢ bolesne lub tkliwe, jednakze moze by¢
tez bezbolesne. W razie obecnosci miesaka* w centralnej czesci ciata (w tutowiu) jego objawy
beda zaleze¢ od zajetego narzadu. Na przyktad miesak* w ptucu moze powodowaé dusznosc i
kaszel; guz w jamie brzusznej moze powodowac bdl tego obszaru, wymioty i
zaparcie; miesak* zajmujgcy macice noze powodowaé krwawienie z pochwy i
bdl w podbrzuszu, wystepujace poza krwawieniami miesigczkowymi lub po
menopauzie. >

—

2. Analizy krwi. Przeprowadza sie analize prébki krwi w celu sprawdzenia
ogbélnego stanu zdrowia pacjenta oraz oceny czynnosci watroby, nerek i

krwinek. /'

3. Badanie obrazowe*. Stosuje sie szerokg game rdéznych technik obrazowania
wnetrza ciata w celu okreslenia zakresu miesaka tkanek miekkich oraz ustalenia obecnosci lub
braku odlegtych przerzutéw.

* RTG klatki piersiowej*: mozna wykona¢ zwykte zdjecie RTG klatki piersiowej w celu
sprawdzenia, czy nie doszto do rozprzestrzenienia sie miesaka do ptuc, ktére sg jednym z
najczestszych lokalizacji jego przerzutéw.

* Badanie ultrasonograficzne (USG): rodzaj badania obrazowego, w ktérym obraz wnetrza
ciata tworzony jest z wykorzystaniem fal dZzwiekowych i ich odbi¢. Stosuje sie rézne typy
badan ultrasonograficznych* w zaleznosci od czesci ciata objetej badaniem. Zewnetrzne
badanie USG stosowane jest w celu obrazowania watroby, nerek i innych narzadéw jamy
brzusznej i miednicy lub w celu oceny czynnosci serca. Sonda* ultradzwiekowa*
wprowadzona do pochwy umozliwia lekarzowi zobrazowanie i zbadanie macicy.
Ultrasonografia endoskopowa (EUS) polega na zastosowaniu rurowatego instrumentu
zwanego endoskopem z zainstalowanym skanerem USG, ktéry wykorzystuje fale
ultradZzwiekowe do obrazowania narzagdéw wewnetrznych.
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* Badanie (obrazowanie) TK*: obrazowanie metoda tomografii
komputerowej to technika wykorzystujgca promieniowanie
RTG* do tworzenia szczegétowych obrazow wnetrza ciata.
Przed badaniem pacjent moze otrzymac srodek kontrastowy
w postaci ptynu do wypicia lub wstrzykniecia dozylnego, ktéry
umozliwia wyrazniejsze zobrazowanie narzadéw i tkanek.

* Obrazowanie PET: pozytonowa tomografia emisyjna
stosowana jest gtéwnie w celu sprawdzenia, czy miesak* nie rozprzestrzenit sie na inne
obszary ciata. W badaniu tym wykorzystuje sie substancje zawierajgcg glukoze*, ktéra
wstrzykuje sie pacjentowi. Substancja ta jest znakowana radioizotopem*; jest wchtaniana
przez komérki nowotworowe, ktére nie eliminujg jej tak szybko, jak prawidtowe komorki i
w ten sposdb zostaje ona ,uwieziona” w tkance nowotworu. Obrazowanie PET
wykorzystuje sie tez w celu sprawdzenia skutecznosci leczenia.

* MRI: Obrazowanie rezonansu magnetycznego wykorzystuje fale elektromagnetyczne do
tworzenia serii szczegétowych obrazéw tkanek ciata. Badanie MRI zapewnia doktadniejsze
obrazy tkanek miekkich niz inne metody badan obrazowych. Jest czesto stosowane w
przypadku nowotwordéw zlokalizowanych w konczynach.

e Scyntygrafia kosci: rodzaj obrazowania wykorzystujgcego substancje znakowang
radioizotopem*, stosowana w celu sprawdzenia czy nie doszto do rozprzestrzenienia sie
miesaka* do kosci. Ta substancja radioaktywna dociera do obszaréw zmian w kosciach,
ktére w obrazowaniu wydaja sie jasniejsze, co wskazuje na mozliwg obecnos$é przerzutéw.

4. Badanie histopatologiczne. Badanie histopatologiczne* przeprowadza sie na probce tkanki
nowotworu pobranej podczas biopsji lub na fragmencie catego guza usunietego chirurgicznie.
Tylko badanie histopatologiczne* tkanki nowotworu umozliwia stwierdzenie, czy badany
nowotwor jest miesakiem tkanek miekkich i okreslenie typu miesaka*. Umozliwia takze
okreslenie ,stopnia ztosliwosci”*, czyli agresywnosci komodrek wchodzgcych w sktad guza.
Poszczegdlne stopnie sg omdwione dokfadniej w dalszej czesci tekstu.

Podczas biopsji* pobierana jest probka tkanki guza, ktéra zostanie
zbadana pod mikroskopem w celu oceny komdérek nowotworowych.
Stosuje sie rdéine typy biopsji: biopsje gruboigtowsg, biopsje
wycinajgcga czy biopsje chirurgiczna.

* Biopsja gruboigtlowa polega na pobraniu prébki komérek lub
fragmentu guzka przy uzyciu igly. Przed wykonaniem biops;ji*
wstrzykuje sie Srodek miejscowo znieczulajgcy, aby znieczuli¢ dany
obszar; podczas zabiegu mozna pobrac kilka probek. Jezeli guzek potozony jest gteboko, lekarz
moze wprowadzac igte pod kontrolg obrazowania USG* lub TK, aby trafi¢ we wiasciwe miejsce.

* Biopsja wycinkowa/wycinajgca, przeprowadzana pod znieczuleniem*, polega na
zastosowaniu noza chirurgicznego w celu usuniecia fragmentu tkanki guzka (biopsja
wycinkowa) lub catego guza (wycinajgca). Jest to najlepsza opcja w przypadku matych
miesakow znajdujgcych sie blisko powierzchni ciata (zmiany powierzchowne <5 cm).

* Biopsja chirurgiczna (otwarta) polega na otwarciu nozem chirurgicznym catego obszaru i pobraniu
proébki tkanki z guzka lub usunieciu catego guza; w zaleznosci od lokalizacji i gtebokosci potozenia
guza zabieg ten przeprowadza sie w znieczuleniu* miejscowym lub ogdlnym.
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JAKIE INFORMACIJE SA NIEZBEDNE PRZED ROZPOCZECIEM LECZENIA?

Aby wybraé optymalny sposdb leczenia, lekarze beda musieli wzig¢ pod uwage
wiele aspektéw dotyczgcych zaréwno pacjenta, jak i nowotworu.

Wazne informacje na temat pacjenta

* 0Ogdlne samopoczucie

* Dotychczasowy wywiad medyczny

*  Wywiad dotyczacy wystepowania nowotwordw u krewnych pacjenta

* W przypadku kobiet, status menopauzalny*, ktérego okreslenie moze §
niekiedy wymagac¢ pobrania prébki krwi celu oznaczenia zawartosci we k
krwi pewnych hormonoéw.

*  Woynik badania przedmiotowego przeprowadzonego przez lekarza

*  Wyniki testow krwi przeprowadzonych w celu oceny biatych krwinek*, czerwonych krwinek*
i ptytek krwi*, oraz testow przeprowadzonych w celu wykluczenia ewentualnych zaburzen
czynnosci serca, watroby i nerek.

4

.’;’/

N

Wazine informacje na temat nowotworu
*  Wyniki biopsji*
Prébka guza pobrana podczas biopsji* (bioptat) zostanie zbadana w
laboratorium. Nazywa sie to badaniem histopatologicznym*. Drugie
badanie histopatologiczne* obejmuje analize catego guza usunietego
podczas zabiegu chirurgicznego. Badanie to jest bardzo wazne, bowiem
umozliwia potwierdzenie wynikdw biopsji* i dostarcza dodatkowych
informacji na temat nowotworu. Wyniki badania probki biopsyjnej*
powinny obejmowac:

- Typ histologiczny: Miesaki tkanek miekkich obejmujg kilkadziesiat
podtypdw histologicznych. Zaleca sie, aby badanie histopatologiczne
prébki biopsyjnej i guza przeprowadzone zostato w osrodku referencyjnym przez
doswiadczonego patomorfologa*. Najczestsze podtypy miesakéw tkanek miekkich u
dorostych sg przedstawione ponize;j:

o Niezréznicowany (lub niesklasyfikowany) pleomorficzny miesak tkanek
miekkich* wystepuje rzadko, jednak jest najczestszym typem miesaka* u
dorostych. Moze pojawic¢ sie w dowolnym miejscu ciata, jednak najczesciej w
obrebie koiczyn dolnych, a zwtaszcza uda.

o Ttuszczakomiesak* wywodzi sie z komérek magazynujacych ttuszcz w gtebokich
tkankach miekkich. Moze pojawié sie w dowolnym miejscu ciata, jednakze ponad
potowa przypadkéw wystepuje w udzie, a okoto jednej trzeciej w jamie
brzuszne;j.

o Miesniakomiesak gtadkokomdrkowy* wywodzi sie z komodrek tkanki miesniowej
tworzacych tzw. miesnie gtadkie. Miesnie gtadkie wystepujg w Scianach narzadodw,
takich jak serce i zotadek, jak rowniez w Scianach naczyn krwionosnych. Oznacza to, ze
taki nowotwdr moze pojawié sie w dowolnym miejscu ciata, jednakze jego najczestsze
lokalizacje to $ciana macicy, koiczyny i zotadek.
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o Miesak mazidwkowy* zwykle wystepuje w okolicy gtéwnych stawdw rak, nog i
szyi.

o Ztosliwy nowotwor ostonek nerwéw obwodowych (MPNST)* wywodzi sie z
tkanki  tgcznej otaczajgcej nerwy. Okreslany  jest takie  jako
nerwiakowtékniakomiesak lub ztosliwy nerwiak ostonkowy*.

o Naczyniakomiesak* wywodzi sie ze struktur wyscielajgcych naczynia krwionosne
i moze pojawié sie w dowolnym miejscu w ciele. Jednakze najczesciej wystepuje
w skérze, sutku, watrobie, $ledzionie i gteboko potozonych tkankach.

o Odosobniony guz wtdknisty (Solitary Fibrous Tumor, SFT)* najczesciej zajmuje
optucna.

o Widkniakomiesak guzowaty skory (Dermatofibrosarcoma protuberans, DFSP)*
rozwija sie w gtebokich warstwach skéry i najczesciej wystepuje na tutowiu, ale
takze na skorze rak, ndg, gtowy i szyi.

o Desmoplastyczny guz drobnookragtokomodrkowy (DSRCT)* wystepuje u
mtodziezy i mtodych dorostych, i zwykle ma agresywny przebieg. Czesto objawia
sie jako rozlegta choroba w obrebie jamy brzuszne;j.

o Miesak prazkowanokomoérkowy* wywodzi sie z komodrek tworzgcych miesnie
szkieletowe, czyli miesnie podlegajgce $wiadomej kontroli. Jednakie miesak
prazkowanokomorkowy* moze rozwingc sie takze z komorek tworzgcych miesnie
w niemal kazdym miejscu ciata, nawet w strukturach/narzadach, ktére normalnie
nie majg miesni  szkieletowych.  Najczestsze  lokalizacje  miesaka
prazkowanokomorkowego* to gtowa, szyja, pecherz moczowy, pochwa, rece,
nogi oraz tutow. W bardzo rzadkich przypadkach miesak
prazkowanokomorkowy* moze wystgpi¢ w gruczole krokowym (prostacie), uchu
srodkowym lub w przewodach zétciowych.

Guzy desmoidalne, okreslane takze jako wtdkniakowatosc¢* gteboka lub agresywna, to rzadko
wystepujgce nowotwory, ktore formalnie nie sq miesakami. Zwykle klasyfikuje sie je razem z
miesakami tkanek miekkich, poniewaz wywodzq sie z fibroblastow, komdrek obecnych w
catym organizmie, ktdre zapewniajq podpore i ochrone narzqdom, takim, jak ptuca, wqtroba,
naczynia krwionosne, serce, nerki, skora, jelita, itp. Guzy desmoidalne mogqg pojawic sie w
praktycznie kazdej czesci ciata. W niniejszym poradniku opisane sq zasady leczenia guzow
desmoidalnych.

- Stopien zréznicowania: Stopien zréznicowania nowotworu okresla jego ,agresywnosc¢”,
oceniang na podstawie obrazu mikroskopowego przez lekarza specjaliste zwanego
patomorfologiem*. W przypadku miesakow tkanek miekkich ocena ta obejmuje
stwierdzenie, w jakim stopniu tkanka guza przypomina prawidiowg tkanke
(zréznicowanie), ile komorek jest aktualnie w fazie podziatu (liczba mitoz*) oraz jaka
czes¢ guza stanowi martwa tkanka (martwica). Najczesciej stosuje sie system oceny
zroznicowania FNCLCC (Fédération Nationale des Centres de Lutte Contre le Cancer),
ktory wyrdznia trzy stopnie ztosliwosci w oparciu o ocene zrdznicowania, martwicy* i
wskaznika mitotycznego*. W oparciu o te trzy cechy nowotwory klasyfikuje sie do
stopnia 1 (niski), stopnia 2 (posredni) lub stopnia 3 (wysoki). Im nizszy stopien (lepsze
zréznicowanie), tym lepsze rokowanie*.
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- Profilowanie molekularne: Lekarz moze chcie¢ uzyska¢ dodatkowe informacje na temat
charakterystyki nowotworu. Mozna je uzyska¢ na podstawie badania struktur (takich jak
chromosomy czy geny) lub czasteczek (takich jak biatka) wystepujacych w komadrkach. Analizy
takie przeprowadza sie w celu potwierdzenia lub dokfadniejszego okreslenia typu
histologicznego miesaka tkanek miekkich, uzyskania dodatkowych informacji na temat
spodziewanego przebiegu choroby lub ufatwienia wyboru optymalnego sposobu leczenia,
zwtaszcza w odniesieniu do terapii celowanych*, ktérych dziatanie polega na wigzaniu sie z
konkretnym biatkiem lub strukturg i zahamowaniu w ten sposdéb jej czynnosci.

* Okreslenie stadium zaawansowania (ang. staging)

Lekarze okreslajg stadium zaawansowania nowotworu w celu oceny zakresu guza w
organizmie, co ma duze znaczenie dla rokowania*. W przypadku miesakéw tkanek miekkich
najczesciej stosowany jest system okreslania stadium TNM. Kombinacja oceny T (wielkos$¢
guza i zajecie okolicznych tkanek), N (zajecie weztéw chtonnych*) oraz M (przerzuty*, czyli
rozprzestrzenienie sie raka do innych narzadéw ciata) umozliwia zakwalifikowanie
nowotworu do jednego ze stadidw opisanych ponizej. Okreslanie stadium zaawansowania
miesakéw tkanek miekkich wg systemu TNM uwzglednia takze stopien ztosliwosci (G), ktory
w przypadku tych nowotworow ma bardzo duze znaczenia dla rokowania*.

Doktadna znajomos¢ stadium zaawansowania ma zasadnicze znaczenie dla podjecia
wtasciwej decyzji o typie leczenia. Im nizsze stadium, tym lepsze rokowanie*.

W ponizszej tabeli przedstawiono poszczegdlne stadia zaawansowania miesakéw tkanek miekkich.
Uzyte definicje mogg brzmieé zbyt technicznie, w zwigzku z czym usilnie zalecamy zwrdcenie sie do
lekarza celem uzyskania dokfadniejszych objasnien.

Stadium Definicja

Stadium IA Guz

- sklasyfikowany jest jako stopien (grade) 1;

- nie przekracza 5 cm w najwiekszym wymiarze;

- nie doszto do jego rozprzestrzenienia do weztow chtonnych* ani do innych
obszardw ciata.

Stadium 1B Guz

- sklasyfikowany jest jako stopien (grade) 1;

- przekracza 5 cm w najwiekszym wymiarze;

- nie doszto do jego rozprzestrzenienia do weztow chtonnych* ani do innych
obszardw ciata.

Stadium IIA Guz

- sklasyfikowany jest jako stopien (grade)2 lub 3;

- nie przekracza 5 cm w najwiekszym wymiarze;

- nie doszto do jego rozprzestrzenienia do weztow chtonnych* ani do innych
obszardw ciata.

Stadium 1IB Guz

- sklasyfikowany jest jako stopien (grade) 2;

- przekracza 5 cm w najwiekszym wymiarze;

- nie dosztfo do jego rozprzestrzenienia do weztow chtonnych* ani do innych
obszardw ciata.
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Stadium Il

Guz
- sklasyfikowany jest jako stopien (grade) 3 i przekracza 5 cm w najwiekszym
wymiarze, ale nie rozprzestrzenit sie do weztow chtonnych* ani do innych obszaréw
ciata;
- lub doszto do jego rozprzestrzenienia do weztéw chtonnych*, niezaleznie od
rozmiaru i stopnia.

Stadium IV

Nowotwdr rozprzestrzenit sie do innych obszarow ciafa (obecnos¢ przerzutow¥*),
niezaleznie od rozmiaru i stopnia.
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JAKIE SA MOZLIWOSCI LECZENIA?

Planowanie leczenia wymaga zaangazowania zespotu specjalistéw z rdzinych
dziedzin medycyny z duzym doswiadczeniem w leczeniu takich nowotworéow
(zwykle specjalisci tacy pracujg w tzw. osrodkach referencyjnych). Obejmuje to
zwykle spotkanie rdinych specjalistow zwane konsylium*. Podczas takiego
zebrania omawiany jest plan leczenia z uwzglednieniem wcze$niej wspomnianych
istotnych informacji.

P
Lk

Leczenie zwykle polega na potaczeniu kilku metod, ktére:
e dziatajg na guz miejscowo, takich jak zabieg chirurgiczny lub radioterapia*, 3
e dziatajg na komérki nowotworowe w catym ciele jako leczenie ogdlnoustrojowe*, takie jak
chemioterapia*.
Zakres leczenia zalezy od stadium zaawansowania miesaka*, charakterystyki guza i zwigzanych z nim
zagrozen dla pacjenta.

Poszczegdlne metody leczenia majg swoje zalety, dziatania niepozgdane i przeciwwskazania*.
Zalecamy, aby pacjent zapytat lekarza prowadzgcego o spodziewane korzysci i dziatania niepozgdane
zwigzane z kazda z nich, aby mie¢ sSwiadomos¢ mozliwych konsekwencji leczenia. Czasem dostepnych
jest kilka réznych opcji terapeutycznych, a wybor metody powinien by¢ oméwiony z uwzglednieniem
bilansu oczekiwanych korzysci i zagrozen.

Plan leczenia zlokalizowanej choroby (choroby o zaawansowaniu miejscowo-

regionalnym)

Miesaki tkanek miekkich okreslane sq jako zlokalizowane, gdy wcigz sq ograniczone do pierwotnej
lokalizacji i nie rozprzestrzenity sie do okolicznych tkanek ani innych obszardéw ciata. W tym stadium
gtownym celem leczenia jest, w miare mozliwosci, chirurgiczne usuniecie catego guza. Mozna takze
zastosowac radioterapie* i chemioterapie* w celu zwiekszenia szansy catkowitego wyleczenia lub
zmniejszenia ryzyka nawrotu nowotworu.

Leczenie zlokalizowanych postaci miesakdow tkanek miekkich obejmuje gtdwnie metody dziatajgce
miejscowo na obszar objety choroba.

Leczenie chirurgiczne
Zazwyczaj standardowg metodg leczenia zlokalizowanego miesaka* jest zabieg
chirurgiczny. Poniewaz miesaki tkanek miekkich wystepuja rzadko, zabieg powinien
by¢ przeprowadzony przez chirurga z odpowiednim doswiadczeniem w ich leczeniu.
W wiekszosci przypadkéw celem operacji jest catkowita resekcja (usuniecie) bez
pozostawiania tkanki nowotworowej (margines* ujemny mikroskopowo), co
zmniejsza ryzyko wznowy* miejscowej.
Kompletnos¢ resekcji chirurgicznej mozna zdefiniowaé wg nastepujacej
klasyfikacji:

* Resekcja ,,R0” oznacza catkowite usuniecie guza potwierdzone przez

mikroskopowag analize marginesu guza przeprowadzong przez patomorfologa*.
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* Resekcja ,R1” oznacza obecnos¢ komédrek nowotworowych w marginesie usunietych tkanek
stwierdzong w badaniu mikroskopowym.

* Resekcja ,,R2” oznacza makroskopowg chorobe resztkowg (tzn. pozostaty fragment guza
widoczny gotym okiem).

Mate miesaki* zwykle udaje sie usunac catkowicie stosujgc tylko leczenie chirurgiczne. Marginesy R1 i
R2 moga wymagaé¢ dodatkowego leczenia chirurgicznego; inne mozliwosci to leczenie marginesu
resekcji zawierajgcego komorki guza radioterapig i ewentualnie chemioterapig*.

Radioterapia

Gteboko potozone guzy wysokiego stopnia ztosliwosci o wielkoSci
przekraczajagcej 5cm czesto leczy sie skojarzeniem leczenia
chirurgicznego i radioterapii; napromienianie moze by¢ zastosowane
przed zabiegiem (radioterapia neoadjuwantowa) w celu zmniejszenia
rozmiaréw guza tak, by mozna go byto catkowicie usung¢ lub po zabiegu
chirurgicznym (radioterapia adjuwantowa) w celu zabicia pozostatych
komédrek nowotworowych; w razie stwierdzenia dodatniego marginesu*
mozna rozwazy¢ ponowng operacje.

Chemioterapia

Nie ma aktualnie uzgodnionego stanowiska co do roli chemioterapii* u pacjentéw ze zlokalizowang
chorobg. W wybranych przypadkach mozna rozwazy¢ zastosowanie chemioterapii, samej lub w
skojarzeniu z radioterapig*, przed Ilub po zabiegu chirurgicznym. Szczegdlnie dotyczy to
nastepujacych dwadch sytuacji:

* W razie duzego ryzyka wznowy* choroby (tzn. wysoki stopien ztosliwosci, gteboka lokalizacja,
wielkos$¢ ponad 5 cm). W takim przypadku celem jest zmniejszenie ryzyka odlegtej wznowy*,
przy jednoczesnym ewentualnym korzystnym dziataniu miejscowym. Wykazano, ze w takich
przypadkach zastosowanie regionalnej hipertermii w skojarzeniu z chemioterapig* wydtuza
okres przezycia bez wznowy choroby. Regionalna hipertermia wymaga zastosowania
urzadzenia wokot obszaru poddawanego leczeniu. Urzadzenie to podgrzeje dany obszar na
60 minut do temperatury okoto 42°C. Ciepto bezposrednio zabija komdrki nowotworowe,
zwieksza skuteczno$é dziatania chemioterapii i wywotuje reakcje odpornosciowg skierowang
przeciwko guzowi.

* W przypadku choroby zlokalizowanej, ktérej nie mozna usung¢ chirurgicznie lub w razie
niepetnej resekcji z powodu niemoznos$ci usuniecia czesci guza (dodatni margines*).
Catkowite usuniecie guza moze by¢ niemozliwe z kilku powodéw, takich jak jego rozmiar lub
lokalizacja w miejscu, w ktérym operacja jest zbyt ryzykowna (zajecie duzych naczyn
krwionosnych, nerwdw, itp.). Przyczyng mogg by¢ tez inne choroby zwiekszajgce ryzyko
operacji.

Obecnie bardzo rzadko przeprowadza sie amputacje z powodu miesaka* konczyny, bowiem
wspotczesne techniki chirurgiczne czesto umozliwiajg usuniecie guza i pewnego zapasu tkanki wokét
niego, z zastosowaniem zachowawczego podejscia zwanego operacjg ,0szczedzajgcg konczyne”; w
miare mozliwosci leczenie takie powinno by¢ skojarzone z innymi metodami, takimi jak radioterapia*
i chemioterapia*.
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W nielicznych wybranych przypadkach mozna zastosowac zabieg zwany izolowang hipertermiczng
perfuzjg konczyny*. Jest to technika chirurgiczna polegajgca na wstrzyknieciu duzej dawki
chemioterapii* do reki lub nogi objetej chorobg, ktéra zostata uprzednio podgrzana do okoto 41°C,
dzieki czemu komorki nowotworowe sg bardziej wrazliwe na dziatanie chemioterapii*. Technika ta
wymaga tymczasowego, chirurgicznego zatrzymania krazenia krwi do i od konczyny. Zastosowanie tej
techniki pozwala na uzyskanie duzego stezenia chemioterapeutyku* w danej konczynie z
jednoczesnie bardzo matym przenikaniem leku do reszty ciata. Ta metoda leczenia jest
skomplikowana i ograniczona do osrodkéw z odpowiednim doswiadczeniem w jej stosowaniu.

Plan leczenia zaawansowanej choroby

Zaawansowany miesak tkanek miekkich to taki, ktdrzy rozprzestrzenit sie z miejsca pierwotnej
lokalizacji na inne obszary ciata. Okresla sie go jako nowotwdr przerzutowy. W tym stadium gtdwnym
celem leczenia jest opanowanie choroby i ztagodzenie objawdw w celu poprawy jakosci zycia.

Zaawansowana choroba moze mieé bardzo rézny obraz kliniczny, a decyzja co do optymalnej strategii
leczenia wymaga starannego rozwazenia réznych opcji podczas konsylium*.

Niekiedy w przypadku choroby przerzutowej mozna rozwazy¢ leczenie chirurgiczne w celu
ztagodzenia objawdw oraz, w szczegdlnych przypadkach, wyleczenia choroby, zwtaszcza gdy
przerzuty* do ptuc sg nieliczne, wolno rosnace i nie towarzyszg im zadne zmiany pozaptucne.

Radioterapia* moze by¢ stosowana w celu ztagodzenia objawdw i opanowania przerzutow?*,
zwtaszcza przerzutédw do kosci.

Jednakze gtéwna metody leczenia zaawansowanej choroby jest leczenie ogdlnoustrojowe*,
obejmujgce chemioterapie* oraz terapie celowang molekularnie*. Kazdy typ leku dziata inaczej,
jednakze wszystkie z nich wptywajg na wzrost, podziaty i mechanizmy naprawcze komodrek
nowotworowych.

Chemioterapia

Chemioterapia stanowi podstawe leczenia zaawansowane]j choroby, bowiem podawane leki dostajg
sie do krwiobiegu i moga dotrzeé do komérek nowotworowych znajdujgcych sie w catym organizmie.
Leki najczesciej stosowane w chemioterapii miesakow tkanek miekkich to doksorubicyna* i inne
antracykliny*, ifosfamid*, trabektedyna*, gemcytabina*, docetaksel* i paklitaksel*.

Leki te mozina stosowaé samodzielnie lub w skojarzeniu; mogg by¢ podawane w trybie
ambulatoryjnym* lub w ramach kilkudniowej hospitalizacji. Chemioterapia* podawana jest w cyklach
leczenia; schemat chemioterapii zwykle obejmuje kilka cykli podawanych w pewnym okresie - liczba
cykli zalezy od typu, lokalizacji i wielkosSci miesaka* oraz jego reakcji na leczenie.

Chemioterapia* u pacjentow z zaawansowang chorobg powinna by¢ oparta na doksorubicynie* lub
epirubicynie* (oba leki nalezg do tej samej klasy lekéw zwanych antracyklinami*). U pacjentéw z
naczyniakomiesakiem zamiast doksorubicyny* mozna zaproponowac paklitaksel* (lub docetaksel*).
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Dotaczenie do doksorubicyny* lub epirubicyny* innego leku(lekéw) moze W y
zapewnié wiekszy zakres zmniejszenia rozmiardw guza u niektérych \ S~
pacjentéw. Wybdr leku/lekdéw zalezy przede wszystkim od typu S

S

histologicznego nowotworu, bowiem typy o znanej wrazliwosci na W,
chemioterapie skurczg sie bardziej w razie zastosowania skojarzenia p *N
lekdw. W wiekszosci przypadkdw preferuje sie stosowanie ifosfamidu* w '

kombinacji z doksorubicyng* lub epirubicyng. Jednakze u pacjentow z

miesniakomiesakiem gtadkokomdérkowym lub odosobnionym guzem -
wtdknistym preferowane jest skojarzenie dakarbazyny* z doksorubicyng*. A‘-"

Jesli pierwszy zastosowany schemat chemioterapii* nie przyniesie korzysci, mozna zaproponowac inny
schemat, mimo stabych dowoddéw wskazujgcych na korzysci z takiego postepowania. Wybor leku/lekéw
zalezy do lekéw stosowanych uprzednio oraz od typu histologicznego nowotworu. Leki, jakie mozna wzigc¢
pod uwage to ifosfamid*, trabektedyna*, gemcytabina*, docetaksel* i paklitaksel*.

Terapia celowana
Mozna rowniez zastosowac terapie celowang*. Leki stosowane w terapii celowane] dziatajg przez
wigzanie sie z konkretnym biatkiem lub strukturg zwigzang ze wzrostem i progresja nowotworu.
Dziatania niepozadane takiego leczenia sg odmienne od dziatan niepozgdanych tradycyjnej
chemioterapii* i zalezg od mechanizmu dziatania konkretnego leku. Leki celowane dopuszczone do
stosowania w Europie w leczeniu miesakéw tkanek miekkich to:

- pazopanib (w leczeniu miesakdow tkanek miekkich innych niz ttuszczakomiesaki*),

- imatynib* (w leczeniu wtdkniakomiesaka skory, ktéry wymaga leczenia ogdlnoustrojowego*).

Istniejg pojedyncze dowody wskazujgce na korzysci ze stosowania innych typdw lekéw celowanych*
u pacjentéow z pewnymi rzadkimi typami nowotwordow. Zalecamy, aby zwréci¢ sie do lekarza o
doktadniejsze informacje na temat takich mozliwosci leczenia.

Radioterapia
Mozna rozwazy¢ radioterapie celu ztagodzenia objawdéw lub zapobiezenia powiktaniom, na przyktad
w przypadku przerzutow* do kosci.

Leczenie chirurgiczne

Przy rozwazaniu chirurgicznego leczenia przerzutow* nalezy wzig¢ pod uwage ich lokalizacje oraz
dotychczasowy przebieg choroby. Przyktadem takiej sytuacji jest pojawienie sie przerzutu* w ptucu w
duzym czasie po pierwszym leczeniu, ktéry, zdaniem chirurga, moze by¢ catkowicie usuniety.

Dlaczego badania kliniczne s3 wazne?

Badania kliniczne* prowadzone sg w celu znalezienia nowych lekdw przeciwnowotworowych i stwierdzenia,
czy sg one skuteczne i bezpieczne oraz czy sg skuteczniejsze od standardowego leczenia. Pacjenci biorgcy
udziat w badaniu klinicznym* mogg otrzymywaé standardowe leczenie lub tez moga jako pierwsi
otrzymywac nowe, eksperymentalne leki. Cele badan klinicznych* obejmuja tez badanie nowych sposobdéw
zapobiegania nawrotowi nowotworu, ograniczenia dziata niepozgdanych leczenia raka oraz poszukiwanie
nowych sposobdéw zapobiegania, wczesnego wykrywania lub rozpoznawania nowotwordw. Badania
poszerzajg zakres wiedzy na temat nowotwordw oraz umozliwiajg ulepszenie istniejacych i opracowanie
nowych metod leczenia dla obecnych oraz przysztych pacjentdw. Zachecamy do zapytania lekarza, czy s
jakies badania kliniczne*, w ktorych pacjent mégtby wzigé udziat.
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Szczegdlne obrazy kliniczne i typy miesakow tkanek miekkich
Postepowanie w przypadku pewnych bardzo rzadkich miesakéw* rdéini sie od ogdlnego
postepowania w miesakach tkanek miekkich opisanych do tej pory. Réznice sg wyjasnione ponize;j.

Miesak przestrzeni zaotrzewnowe;j

Niektére miesaki* rozwijajg sie w przestrzeni zaotrzewnowej, znajdujgcej sie pomiedzy sciang jamy
brzusznej a otrzewng - btong wyscielajgcg jame brzuszng i pokrywajacg wiekszo$¢ narzagddéw jamy
brzusznej. Miesak* przestrzeni zaotrzewnowej najczesciej wystepuje w postaci guza w jamie
brzusznej; moze on osiggna¢ bardzo duze rozmiary nie powodujac zadnych objawdw. Najczestsze
wczesne objawy prowadzace do wykrycia miesaka* przestrzeni zaotrzewnowej to szybsze niz zwykle
uczucie sytosci podczas jedzenia, bdél w jamie brzusznej, krwawienie, niedroznos¢ przewodu
pokarmowego* lub obrzek* ndg.

Nalezy zachowaé szczegdlng staranno$¢ w procesie rozpoznawania miesakdw przestrzeni
zaotrzewnowej, zwtaszcza w odniesieniu do badan obrazowych i sposobdw pobierania prébki guza
(biopsji*). Z tego powodu bardzo wazne jest, aby proces rozpoznawania prowadzony byt w osrodku z
doswiadczeniem w rozpoznawaniu i leczeniu miesakéw tkanek miekkich i zeby wyniki badan
obrazowych i prébki biopsyjnej* byty oméwione podczas konsylium.

Zabieg chirurgiczny jest standardowg metodg leczenia miesaka* zaotrzewnowego. Czesto konieczne
jest usuniecie narzadu/narzadéw z jamy brzusznej, a osiggniecie kompletnej resekcji moze byc
trudne z uwagi na skomplikowane warunki anatomiczne w tej czesci ciata. Po doktadnym omédwieniu
mozna rozwazyc¢ zastosowanie chemioterapii*, radioterapii*, regionalnej hipertermii lub skojarzenia
tych metod, zwtaszcza jezeli oczekuje sie, ze takie leczenie zmniejszy rozmiary guza, umozliwiajac
catkowitg resekcje chirurgiczna.

Mozna rozwazyc tez zastosowanie chemioterapii* i radioterapii* po operacji; nie jest to standardowe
postepowanie, jednakze wydaje sie, ze przynosi pewne, ograniczone korzysci u wiekszosci pacjentéw.

Miesak macicy

Miesak macicy to nowotwdr, ktérego ztosliwe komérki powstajg w miesniu macicy lub w innych
tkankach facznych wspierajacych macice. W zaleznosci od typu komérek, z jakich wywodzi sie taki
miesak, moze to by¢ miesniakomiesak gtadkokomdrkowy*, miesak* zrebu endometrium lub
niezréznicowany miesak*. Miesakoraki (okreslane tez jako ztosliwe guzy mieszane z przewoddéw
Miillera) sg obecnie uwazane za nowotwory wywodzgce sie z tkanki nabtonkowej i leczone sg tak, jak
raki endometrium (trzonu macicy). Typowe objawy obejmujg bdl lub uczucie ucisku w miednicy oraz
nietypowe krwawienia z drég rodnych lub krwawienia po menopauzie. Standardowe leczenie
zlokalizowanego miesaka macicy to zabieg chirurgiczny, ktéry moze obejmowaé usuniecie macicy
razem z szyjka. Nie jest jasne, czy usuniecie takze obu jajnikow i jajowoddw* przynosi jakiekolwiek
korzysci. Inne metody leczenia mogg obejmowal radioterapie*, chemioterapie*, terapie
hormonalng* oraz samg obserwacje bez dodatkowej interwencji. Wybor optymalnego leczenia zalezy
od konkretnego podtypu miesaka macicy, jego stopnia zréznicowania oraz zakresu choroby.

Widkniakowatos¢ desmoidalna

Guzy desmoidalne, okreslane takze jako wtdkniakowatos¢* gteboka lub agresywna, wywodzg sie z fibroblastéw*,
rodzaju komdrek odgrywajacych zasadniczg role w gojeniu ran i w strukturze waznych narzadéw. Guzy
desmoidalne mogg pojawié¢ sie w dowolnej czesci ciata. Powierzchowne guzy desmoidalne zwykle wystepujg w
postaci niebolesnych lub stabo bolesnych guzkéw, natomiast guzy desmoidalne we wnetrzu jamy brzusznej mogg
powodowad silny bdl, uszkodzenie lub ucisk narzgdéw wewnetrznych lub krwawienie.
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Guzy desmoidalne mogg mie¢ powolny przebieg*, obejmujacy tez okresy stabilizacji, a nawet
przejsciowej regresji; mogg tez byc skrajnie agresywne. Nigdy nie dajg przerzutéw*, a jezeli
charakteryzujg sie powolnym wzrostem, wymagajg starannej obserwacji przez onkologa*.

Bioragc pod uwage bardzo powolny wzrost tych guzéw, strategia bacznej obserwacji* moze byc
optymalnym podejsciem. W razie progresji nowotworu optymalne leczenie moze obejmowac zabieg
chirurgiczny, radioterapie, chemioterapie* lub terapie hormonalna*.

Miesak sutka

Miesaki sutka (potocznie piersi) wywodzg sie z tkanki tgcznej* w jego obrebie. Mogg to byc
nowotwory pierwotne lub wtdérne. Nowotwory pierwotne powstajg bez zadnej znanej przyczyny,
natomiast nowotwory wtdérne powstajg po radioterapii* lub jako nastepstwo przewlektego obrzeku
chtonnego reki lub sutka spowodowanego leczeniem innego nowotworu ztosliwego. Szczegdlnym
typem miesaka sutka jest naczyniakomiesak*, ktéry rozwija sie w naczyniach krwionosnych lub
chtonnych. Naczyniakomiesaki* sg zwykle bardziej agresywne niz inne typy miesakdw sutka, takie jak
guzy lisciaste czy miesakoraki.

Pacjentki z miesakiem sutka powinny by¢ leczone w osrodkach z doswiadczeniem w leczeniu tej
choroby. Najwazniejszg metodg leczenia miesakdéw sutka jest zabieg chirurgiczny. Rodzaj operacji
moze obejmowac szeroky lokalng resekcje* lub mastektomie (operacyjne usuniecie catego sutka).
Szeroka resekcja, ktérg mozna wzig¢ pod uwage w przypadku mniejszych miesakdw sutka niskiego
stopnia ztosliwosci, obejmuje wyciecie guza i pewnego zapasu prawidtowej tkanki w celu
zmniejszenia ryzyka wznowy*. Mozna zaleci¢ radioterapie lub chemioterapie*, jezeli guz jest bardzo
duzy, jesli stwierdzono jego rozprzestrzenienie sie poza sutek lub w celu zmniejszenia ryzyka
rozprzestrzenienia sie.
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JAKIE SA POTENCJALNE DZIAtANIA NIEPOZADANE (SKUTKI UBOCZNE) LECZENIA?

Zagrozenia i dziatania niepozadane zwigzane z operacja

Ogolne zagrozenia zwigzane z zabiegiem chirurgicznym
Drobne zabiegi chirurgiczne i biopsje zwykle stanowig mniejsze zagrozenie niz powazne operacje;
mozliwy jest bdl, zakazenie w miejscu zabiegu oraz reakcja na znieczulenie* miejscowe.

Zagrozenia zwigzane z powazng operacjg s3 wspdlne dla wszystkich
zabiegdw chirurgicznych przeprowadzanych w znieczuleniu* ogdlnym.
Powiktania takie zdarzajg sie niezbyt czesto i obejmujg zakrzepice zyt
gtebokich, problemy z sercem lub oddychaniem, krwawienie, zakazenia
lub niepozgdang reakcje na znieczulenie*. Lekarze podejma wszelkie
dostepne kroki, aby zminimalizowa¢ te zagrozenia. Przed kazdym
zabiegiem szpital powinien wyraznie i dokfadnie poinformowac
pacjenta o mozliwych zagrozeniach.

Resekcja* guza z reki lub nogi
Po operacji w ranie moze by¢ umieszona rurka (dren) w celu odprowadzania ptynu, jaki moze zbierac
sie w tym obszarze po zabiegu; rurka ta zostanie usunieta, gdy ptyn
przestanie sie w niej pojawiac¢. Bezposrednio po zabiegu bdl bedzie
kontrolowany przez ciggte nadoponowe lub dozylne* podawanie lekow
przeciwbélowych przy uzyciu elektronicznej pompy.

Nastepstwa resekcji chirurgicznej zalezg od jej zakresu. Nie zawsze
mozliwe jest oszczedzenie catej konczyny i niekiedy konieczna moze by¢
amputacja czesci koriczyny.

* Niektdre osoby odczuwajg bdl, ktory wydaje sie pochodzié z
amputowanej czesci konczyny; okresla sie go jako bdl
fantomowy. Leczenie bélu fantomowego kornczyny* moze
by¢ trudne i wymagac zastosowania kilku typdéw lekéw: leki
przeciwdrgawkowe*, przeciwdepresyjne* i opioidy* moga
ztagodzi¢ bodl spowodowany uszkodzeniem nerwoéw lub
probowad zablokowaé przewodzenie sygnatéw bolowych.

* Rehabilitacja rozpoczyna sie wkrétce po operacji. Celem rehabilitacji jest pomoc
pacjentowi w osiggnieciu maksymalnego mozliwego poziomu funkcjonowania i
niezaleznosci, przy jednoczesnej poprawie jakosci zycia w aspekcie fizycznym,
emocjonalnym i spotecznym. Fizjoterapeuta* pokaze pacjentowi jak wykonywac
¢wiczenie wzmacniajgce miesnie tutowia, rak i nég, aby przygotowaé pozostaty czesc
koriczyny do stosowania sztucznej koficzyny, czyli protezy.

Resekcja* guza z jamy brzusznej

Operacja miesaka tkanek miekkich znajdujgcego sie w jamie brzusznej moze obejmowad usuniecie
innych narzadow lub tkanek (np. nerki, $ledziony, trzustki lub fragmentu jelita). Lekarz wyjasni
pacjentowi w jaki sposdb zastosowane leczenie wptynie na jego codzienne zycie.
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Zagrozenia i dziatania niepozadane radioterapii

Podczas stosowania radioterapii* dziatania niepozagdane mogg wystgpi¢ w
narzadach, ktére sg bezposrednim celem leczenia, jak réwniez w zdrowych
narzadach sgsiadujgcych z  napromieniowanym obszarem. Dziatania ;
niepozadane mogg by¢ bardziej nasilone, jesli radioterapia* stosowana jest
wraz z chemioterapig®. Radioterapia* stosowana jako wspomaganie leczenia
chirurgicznego takze moze zwiekszaé ryzyko powiktan chirurgicznych, moze tez o
spowodowac problemy z gojeniem sie ran. W ostatnich latach techniki, jak /\
rowniez urzgdzenia do radioterapii* zostaty znaczgco udoskonalone, w zwigzku 1
z czym ciezkie dziatania niepozadane sg obecnie bardzo rzadkie. / //j
Wiekszo$¢ dziatan niepozgdanych radioterapii* ustepuje stopniowo po | P ) :
zakonczeniu cyklu leczenia. U niektorych oséb moga sie one jednak utrzymywadé przez kilka tygodni
lub nawet dtuzej. Zespot radioterapii bedzie wspieraé pacjenta podczas okresu leczenia.

Natychmiastowe dziatania niepozgdane
Poniewaz radioterapia* jest leczeniem miejscowym, jej dziatania niepozgdane takze majg lokalny
zasieg. Najczestsze ogdlne dziatania niepozgdane radioterapii* sg nastepujace:

- Reakcje skérne (zaczerwienienie, bolesnos$¢ i/lub swedzenie) po trzech do czterech
tygodni stosowania radioterapii wigzkg zewnetrzng; zwykle ustepujg one w ciggu dwdch
do czterech tygodni od zakorczenia leczenia. Jednakze leczony obszar skéry moze
zachowad nieznacznie silniejszg pigmentacje niz otaczajgca skora.

- Dysfagia, czyli trudnosci z przetykaniem z powodu zapalenia przetyku, wystepuje dos¢
czesto podczas radioterapii* skierowanej na obszar szyi lub klatki piersiowej.

- Mdtosci i wymioty, biegunka: u niektérych pacjentéw leczenie powoduje mdtosci; zdarza
sie to najczesciej, jezeli leczony jest obszar obejmujacy zotadek lub jelita.

- W razie napromieniania gtowy moze dojs¢ do utraty wtoséw.

- Zmeczenie: jest to czeste dziatanie niepozadane, ktére moze utrzymywac sie przez
pewien czas po zakonczeniu leczenia.

- Bolesnos¢ i zapalenie bton sluzowych* jamy ustnej: podczas leczenia jama ustna moze stac sie
bolesna lub sucha, mogg tez pojawic¢ sie w niej mate owrzodzenia; zdarza sie to czesto, jezeli
obszar leczenia znajduje sie blisko jamy ustnej. Bardzo wazne jest, aby przez caty okres leczenia
utrzymywacd dobre nawodnienie btony sluzowej* jamy ustnej i odpowiednig higiene zebow.

Pdine dziatania niepozadane

W rzadkich przypadkach po radioterapii* pojawiajg sie ciezkie, dtugoterminowe dziatania
niepozgdane. Jednakze mogg one znacznie pogorszy¢ jakos$é zycia niektérych pacjentéw. Niektdre
mozliwe dtugoterminowe dziatania niepozadane:

- Pdéine zmiany skdérne,

- Obrzek chtonny (limfatyczny)*; obrzek spowodowany uszkodzeniem weztéw i naczyn
chtonnych przez radioterapie*,

- Nietrzymanie stolca*, nietrzymanie moczu*, bezptodnos$¢* i wczesna menopauza* u
kobiet, ktorym napromieniowano miednice. W razie istnienia ryzyka bezptodnosci po
radioterapii*, lekarz omoéwi z pacjentem/pacjentkg wszystkie dostepne mozliwosci i
zaproponuje mozliwe wsparcie przed leczeniem. Mozliwe jest zachowanie nasienia
mezczyzn i komorek jajowych kobiet do wykorzystania w przysztosci,

- Bél neuropatyczny w razie obecnosci duzych nerwdédw w polu napromieniowania.
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Radioterapia* wigze sie z nieznacznie zwiekszonym ryzykiem wystgpienia innego nowotworu wiele lat po
leczeniu. Typ oraz dawka radioterapii zostang staranie zaplanowane, aby zminimalizowac to ryzyko.

Zagrozenia i dziatania niepozadane chemioterapii

Dziatania niepozgdane* chemioterapii sg czeste, mimo postepow w sposobach ich tagodzenia dzieki
wtasciwym dziataniom wspomagajgcym. Zalezg one od rodzaju podawanych lekéw, dawkowania oraz
indywidualnych czynnikdow. Jesli pacjent miat w przesztosci inne problemy zdrowotne, zastosowane
zostang pewne srodki ostroznosci i/lub zmiany w schemacie leczenia. Pacjent powinien opowiedzie¢
zespotowi leczgcemu o swoich doswiadczeniach z przesztosci.

Ponizej wymieniono dziatania niepozadane, ktérych wystepowanie stwierdzono przy stosowaniu
jednego lub kilku lekéw wykorzystywanych aktualnie w chemioterapii miesakow*. Charakter,
czestos¢ wystepowania i nasilenie dziatan niepozgdanych bedg rézne w zaleznosci od zastosowanego
skojarzenia lekow chemioterapeutycznych.

Najczestsze ogdlne dziatania niepozgdane chemioterapii* sg nastepujace:

- Ryzyko zakazen: dziatanie chemioterapii* polega na zaktdcaniu zdolnosci komédrek do
wzrostu i podziatdw, co mozie zmniejszy¢ liczbe biatych krwinek*, ktdre pomagajg w
zwalczaniu zakazen; stan taki nazywa sie neutropeniy. Przed rozpoczeciem chemioterapii*
przeprowadzona zostanie analiza krwi w celu okreslenia liczby biatych krwinek*.

- Krwawienie: chemioterapia* moze zmniejszy¢ liczbe ptytek krwi*, ktére biorg udziat w
procesie krzepniecia krwi. Niekiedy konieczne jest przetoczenie ptytek krwi, jezeli ich liczba u
pacjenta jest za mata.

- Niedokrwisto$¢ (anemia): chemioterapia* moze zmniejszy¢ liczbe czerwonych krwinek, co
moze powodowaé uczucie zmeczenia i dusznos$é. W razie zbyt matej liczby czerwonych
krwinek konieczne moze by¢ przetoczenie (transfuzja) krwi.

- Mdtosci i wymioty: mozna je skutecznie tagodzi¢ lub im zapobiegaé poprzez zastosowanie
lekédw przeciwwymiotnych

- Bolesnos$¢ jamy ustnej: podczas leczenia wnetrze jamy ustnej moze staé sie bolesne lub
suche, mogg tez pojawi¢ sie mate owrzodzenia. Picie duzych ilosci ptyndw i regularne
czyszczenie zebdw moze zmniejszy¢ ryzyko owrzodzenia lub zapalenia bton sluzowych*.

- Utrata wtoséw: nie wszystkie leki stosowane w chemioterapii powodujg utrate wtoséw;
moze doj$é do catkowitej utraty witoséw lub ich przerzedzenia. W razie utraty wtoséw niemal
zawsze odrastajg one w ciggu 3-6 miesiecy po zakonczeniu chemioterapii*.

- Zmeczenie: uczucie zmeczenia jest czestym dziataniem niepozgdanym chemioterapii*.

- Ptodnos$é: w razie istnienia ryzyka bezptodnosci, lekarz omoéwi z pacjentem/pacjentka
wszystkie dostepne mozliwosci i zaproponuje mozliwe wsparcie przed leczeniem.

Moze dojs¢ do miejscowej reakcji w miejscu wkiucia do zyly; moze tez dojs¢ do miejscowego
uszkodzenia tkanek w razie wycieku leku poza zyte.

Mogg tez wystgpi¢ bardziej swoiste dziatania niepozgdane w zaleznosci od konkretnych lekéw
stosowanych w chemioterapii*. Nie wszystkie dostepne leki bedg stosowane w chemioterapii
konkretnego przypadku miesaka. Wybér lekéw bedzie zalezeé¢ od typu danego miesaka tkanek
miekkich, a profil dziatarn niepozadanych bedzie zaleze¢ od zastosowanego leku/lekéw. Wazne jest,
aby zespot leczacy uprzedzit pacjenta o konkretnych dziataniach niepozadanych, jakich mozna
oczekiwac przy stosowaniu przepisanych lekéw.
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- Na przyktad podczas stosowania doksorubicyny* lub epirubicyny* mocz moze zmienié
zabarwienia na czerwone lub pomaraniczowe przez kilka dni po leczeniu. Nalezy pamieta¢, ze
nie jest to spowodowane obecnoscig krwi, tylko kolorem leku i nie stanowi to powoddéw do
obaw.

- Doksorubicyna* i epirubicyna* mogg spowodowaé uszkodzenie miesnia sercowego, w
zwigzku z czym wazna jest ocena czynnosci serca przed rozpoczeciem leczenia tymi lekami;
ryzyko wystgpienia zaburzen serca zalezy od dawki leku i stanu ogélnego pacjenta. Problemy
z sercem moga wystapi¢ takze u pacjentéw bez zadnych czynnikdéw ryzyka. Leki te moga tez
zwiekszyé wrazliwos¢ skdry na swiatto stoneczne i powodowaé zaczerwienienie obszardw, na
ktore w przesztosci stosowana byta radioterapia*. Przez kilka dni po leczeniu mocz moze
miec¢ czerwone lub pomaraiczowe zabarwienie. Nie jest to spowodowane obecnoscig krwi,
lecz kolorem samego leku.

- Ifosfamid* moze spowodowac u niektérych pacjentéw problemy z nerkami objawiajgce sie
obecnoscig krwi w moczu i bdélem pecherza. W niektérych przypadkach moze tez wywieraé
dziatanie neurotoksyczne* obejmujgce sennos$é, omamy (halucynacje) i splatanie.

- Docetaksel* moze spowodowac obrzek zwigzany z zatrzymaniem ptyndw w organizmie.
Niekiedy wywotuje przejSciowe przebarwienie paznokci i swedzacg wysypke. Ciezkie reakcje
alergiczne na docetaksel* mogg wystgpi¢ podczas pierwszej lub drugiej infuzji.

- Gemcytabina* moze spowodowac zaburzenia czynnosci ptuc objawiajgce sie trudnosciami z
oddychaniem, ktére mogg wystgpi¢ nawet do dwéch tygodni od zakornczenia leczenia tym
lekiem. Gemcytabina* moze tez wywotac¢ objawy grypopodobne, takie jak uczucie gorgca lub
zimna i/lub dreszcze oraz bdl gtowy.

- Winorelbina* moze powodowac dretwienie lub mrowienie palcow ragk lub stép; stan taki
nazywa sie neuropatig obwodowa.

- Winkrystyna* moze powodowaé zaparcie lub skurczowe bdle brzucha, dretwienie lub
mrowienie palcéw rak lub stdp.

- Dakarbazyna* moze spowodowal zaburzenia czynnosci watroby. Dakarbazyna* moze
spowodowac podraznienie zyty, jak rowniez skory (jezeli dojdzie do wycieku leku poza zyte);
jesli u pacjenta wystgpi zaczerwienienie skéry, pieczenie, bdl, obrzek lub wyciek ptynu w
miejscu, w ktérym lek jest podawany do organizmu, nalezy niezwtocznie zgtosi¢ to lekarzowi.

- Cisplatyna* moze spowodowac uszkodzenie nerek. W zwigzku z tym przed leczeniem i w
trakcie leczenia wykonywane bedg testy krwi w celu oceny czynnosci nerek. Przed i po
chemioterapii* pacjentom podane zostang dodatkowe ptyny w kropldwce dozylnej, w celu
zwiekszenia ochrony nerek.

- Cyklofosfamid* moze spowodowac¢ uszkodzenie i podraznienie pecherza moczowego,
objawiajace sie dyskomfortem podczas oddawania moczu. Leczenie moze mieé wptyw na
czynnos¢ nerek i watroby, jednakie zmiany takie s zwykle fagodne i ustepujg po
zakonczeniu leczenia. Cyklofosfamid* w duzych dawkach moze spowodowaé uszkodzenie
ptuc lub serca. Rzadkim dziataniem niepozgdanym jest rozwiniecie sie innego nowotworu.

- Trabektedyna* moze spowodowac uszkodzenie tkanek, jesli dojdzie do wycieku leku poza
zyte. Moze tez mie¢ wptyw na czynnosé watroby i nerek, a niekiedy powoduje bdl stawéw lub
miesni utrzymujacy sie przez kilka dni po chemioterapii. Inne mozliwe dziatanie niepozgdane
to zakrzepica zyt gtebokich*.

Pacjent powinien powiedzie¢ lekarzowi o wystepujgcych objawach, takich jak wysypka, swedzenie,
duszno$é, swiszczgcy oddech, kaszel, obrzek twarzy, warg, jezyka lub gardta, jak réwniez o wszelkich
innych dziataniach objawach.
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Zagrozenia i dziatania niepozadane terapii celowanej

Pazopanib* i imatynib* to jedyne leki celowane dopuszczone do stosowania w leczeniu miesakéw
tkanek miekkich.

Gtéwne dziatania niepozadane pazopanibu* to obrzeki* (ndg, rak i twarzy), zaburzenie gojenia ran,
wysokie cisnienie krwi, biegunka, zmeczenie, zaburzenia czynnosci watroby (czesto objawiajace sie
jako zwiekszona aktywnos$¢ enzymow watrobowych w badaniach krwi), zaburzenia krzepniecia krwi
(sktonnosé do krwawien lub nasilonego krzepniecia krwi) i zmiany dotyczgce wiosow.

Imatynib* moze powodowad zawroty gtowy, biegunke, mdtosci i wymioty, skurcze miesni, problemy
zwigzane z krwawieniem, nieostre widzenie, obrzeki (najczesciej wokot oczu lub w obrebie ndg) oraz
mrowienie lub dretwienie dtoni, stop lub warg. Imatynib* moze zmniejszy¢ liczbe biatych krwinek*
zwalczajgcych zakazenia, powodujgc neutropenie*.

Wiekszo$é z tych dziatan niepozadanych mozna leczyé podajgc odpowiednie leki lub modyfikujac
dawkowanie chemioterapii, dlatego bardzo wazne jest, by pacjent informowat lekarza o kazdym
dyskomforcie, jaki odczuwa.
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W JAKI SPOSOB MOGA POMOC GRUPY WSPARCIA PACIENTOW?

Autor: Markus Wartenberg, Sarcoma Patients EuroNet
Association (www.sarcoma-patients.eu)

Dzien postawienia diagnozy. Niezaleznie od tego, czy dotyczy
to pacjenta w gabinecie lekarskim, opiekuna, trzymajgcego
za dfoni cztonka rodziny, czy tez pocieszajgcego przyjaciela,
informacja o rozpoznaniu miesaka to nowe, nieoczekiwane i
przerazajgce doswiadczenie. Nagle trzeba sie wiele
dowiedzie¢, zrozumieé to i poradzi¢ sobie z tym. Na szczesScie pacjenci i opiekunowie czesto nie s3
pozostawieni sami sobie. Sg inni ludzie w tej samej sytuacji, ludzie, ktérzy nigdy wczesniej nie styszeli
stowa ,miesak”, ktorzy wiedzg jak wyglada poszukiwanie odpowiedzi, oczekiwanie na wyniki,
znalezienie TEGO wtasciwego specjalisty od miesakéw lub zdecydowanie sie na konkretng opcje
leczenia.

W niektérych krajach Europy pacjenci z miesakami zebrali sie i zatozyli grupy wsparcia i wspomagania
pacjentow. W wiekszosci sg to organizacje non-profit zatozone przez pacjentéw i ich bliskich - dla
pacjentow. Ich misjg jest wspoétpraca z najwazniejszymi specjalistami w dziedzinie miesakéw, branzg
badan naukowych, innymi grupami pacjentéw i innymi przedstawicielami systemu opieki zdrowotnej
w celu zoptymalizowania informacji, leczenia i kontekstu badan klinicznych dotyczacych pacjentéw z
miesakiem, GIST, guzem desmoidalnym czy konkretnym typem nowotworu kosci. Najwazniejsze
obszary ich dziatalnosci to:

* poprawa poziomu wiedzy i kompetencji pacjentow (pomaganie pacjentom, by mogli poméc

sobie sami),

* zapewnienie dostepu do najnowszych metod leczenia i poprawa jakosci leczenia,

* wspieranie badan naukowych dotyczgcych miesakéw,

* dziatanie wspierajgce w kontekscie krajowej polityki zdrowotne;.

W wielu badaniach wykazano, ze podjete bez zwitoki leczenie w interdyscyplinarnych osrodkach
leczenia miesakdw poprawia efekty leczenia i rokowanie wielu pacjentéw. Stad miedzynarodowe
wytyczne dotyczgce leczenia (ESMO i NCCN), jak réwniez europejskie organizacje pacjentéow z
miesakami, utrzymuja, ze miesaki, z uwagi na rzadkie wystepowanie, powinny by¢ leczone przez
doswiadczonych lekarzy w specjalistycznych o$rodkach.

Niestety wielu pacjentdw z miesakiem tkanek miekkich traci wiele czasu w systemie opieki
zdrowotnej, zanim uda im sie skontaktowac¢ z odpowiednimi specjalistami w tej dziedzinie. Taka jest
bolesna prawda: gdyby zostali wczedniej poinformowani o istnieniu specjalistycznych o$rodkéw
leczenia miesakéw lub gdyby lekarze skierowali ich do tych specjalistéw, ich choroba bytaby
rozpoznana wczesniej i otrzymaliby skuteczniejsze leczenie. Takze rokowanie niejednego pacjenta
bytoby lepsze.
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W razie podejrzenia lub potwierdzonego rozpoznania miesaka tkanek miekkich korzystne moze by¢
uzyskanie drugiej opinii od innego lekarza przed zdecydowaniem sie na operacje lub dtugotrwate
intensywne leczenie. Ponadto nigdy nie zaszkodzi zwrdcenie sie o niezaleing, drugg ocene, np. w
specjalistycznym os$rodku leczenia miesakdéw, jezeli pacjent ma uzasadnione watpliwosci co do
pierwszego rozpoznania i/lub nie czuje sie dobrze poinformowany. Druga opinia moze wykluczy¢
mozliwo$¢ btednego rozpoznania, potwierdzi¢ istniejgce mozliwosci leczenia i ewentualnie
zasugerowaé¢ nowe/inne metody leczenia. Organizacje pacjentéw z miesakiem maja bardzo duze
doswiadczenie w zakresie odpowiednich specjalistéw na poziomie krajowym. Wiedzg bardzo dobrze,
gdzie w kraju znajdujg sie osrodki leczenia miesakdéw/odpowiedni specjaliSci, mogg tez utatwic
pacjentom uzyskanie drugiej opinii, informacji na temat bardzo rzadkiego typu miesaka, szczegélnych
metod leczenia czy tez badan klinicznych.

Jezeli pacjent potrzebuje wiecej informacji na temat swojej sytuacji lub po prostu chce z kims
porozmawia¢, kontakt z krajowa organizacjg pacjentéw z miesakiem moze przynies¢ nieoceniong
korzysé.

Liste grup pacjentdw z miesakiem i organizacji charytatywnych w poszczegélnych krajach mozna
znalezé na dzieki wyszukiwarce na stronie internetowej Sarcoma Patients EuroNet Association
http://www.sarcoma-patients.eu.
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CO SIE STANIE PO ZAKONCZENIU LECZENIA?

Wizyty kontrolne u lekarzy

Niezaleznie od celdw leczenia, po jego zakonczeniu pacjenci beda zgtaszaé sie
na regularne wizyty lekarskie przez kilka lat. Typowa praktyka obejmuje
badania przedmiotowe skupione na wszelkich mozliwych objawach wznowy*
nowotworu oraz testy krwi w celu oceny stanu ogdlnego pacjenta oraz
ewentualnych dziatan niepozadanych leczenia. W zaleznosci od pierwotnej
lokalizacji i typu miesaka* lekarz moze zleci¢ badanie obrazowe* tego obszaru,
jak réwniez obszarédw, w ktdérych moze dojs¢ do wznowy nowotworu. Taka
wizyta to wazny moment, podczas ktérego pacjent moze porozmawiac z |
lekarzem na temat wszelkich zauwazonych objawéw, jak réwniez wszelkich *
swoich pytan czy probleméw.

Na poczatku wizyty bedg odbywac sie co kilka miesiecy. Nastepnie beda odbywac sie coraz rzadziej, a
odstepy pomiedzy nimi bedg wzrastaé, bowiem ryzyko wznowy (nawrotu) miesaka stopniowo maleje
z uptywem czasu. Generalnie w przypadku miesakéw tkanek miekkich wysokiego ryzyka oczekuje sie,
ze wznowa* wystgpi w ciggu pierwszych dwoch-trzech lat po zakonczeniu leczenia; wznowa
miesakow niskiego ryzyka moze pojawic sie pdzniej i mniejsze jest ryzyko jej wystgpienia.

Zakres rutynowej obserwacji zalezy od stopnia zrdznicowania, wielkosci i lokalizacji nowotworu. Nie
ma okreslonego optymalnego harmonogramu obserwacji, jednakze rutynowa obserwacja po leczeniu
miesaka tkanek miekkich o wysokim lub posrednim stopniu zréznicowania jest bardziej intensywna,
niz w przypadku miesaka o niskim stopniu zréznicowania*.

Powroét do normalnego zycia

Powrét do normalnego zycia to jeden z gtéwnych celdw leczenia miesakdédw tkanek miekkich.
Zachecamy, aby pacjenci moéwili swoim lekarzom o wszelkich zmartwieniach, ktopotach czy
odczuciach zwigzanych z powrotem do domu, szkoty czy pracy. Nalezy pamieta¢, aby omoéwic je z
zespotem leczacym z wyprzedzeniem, aby mozna byto zorganizowa¢ odpowiednig pomoc. Niektérzy
pacjenci moga tez uzyskaé wsparcie w grupach zrzeszajgcych bytych pacjentéw lub w mediach
informacyjnych ukierunkowanych na pacjentéw; bardzo przydatna moze tez by¢ profesjonalna
porada psychologiczna.

Co robi¢, jesli dojdzie do wznowy nowotworu?

Miesak tkanek miekkich moze pojawic¢ sie ponownie w tym samym obszarze, co guz pierwotny.
Nazywa sie to wznowg* miejscowa. W przypadku pacjentéw z izolowang wznowa* miejscowg mozna
ponownie zastosowac leczenie chirurgiczne w celu usuniecia guza, oraz dodatkowo inne leczenie.
Miesak tkanek miekkich moze tez pojawic sie ponownie w innych narzadach czy czesciach ciata, co
guz pierwotny. Taki nowotwdr okresla sie jako przerzut*. W przypadku pacjentéw z miesakiem*
przerzuty pojawiajg sie najczesciej w ptucach, kosciach i watrobie. Poniewaz przerzuty* mogg czesto
nie powodowac¢ zadnych objawdéw, zwtaszcza na wczesnym etapie, gdy mozina je usungc
chirurgicznie, lekarz bedzie zwraca¢ szczegdlng uwage na te lokalizacje podczas badan kontrolnych.
W przypadku pacjentdw leczonych uprzednio lekami podawanymi ogdlnoustrojowo*, mozna
rozwazyc kolejne schematy leczenia chemioterapig* lub lekami celowanymi.
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Mozna tez zastosowac radioterapie* w celu ztagodzenia objawdéw lub zapobiegania powiktaniom
spowodowanym przez nowotwor.

Wazne jest, aby kazda wznowa* nowotworu byta oceniana przez zesp6t specjalistéw w celu wybrania
optymalnego leczenia lub skojarzenia metod leczenia.

Moze sie takze zdarzyé, ze u pacjenta pojawi sie inny, wtérny nowotwor, bedacy pdznym dziataniem
niepozadanym leczenia miesaka tkanek miekkich. W razie podejrzenia nowotworu wtdérnego lekarz
zleci serie badan i analiz w celu okreslenia typu i zaawansowania takiego nowotworu. Podczas
konsylium powinny byé omoéwione najodpowiedniejsze schematy postepowania, z uwzglednieniem
poprzednio stosowanego leczenia miesaka tkanek miekkich.
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StOWNICZEK

Ambulatoryjny (pacjent)
Pacjent odwiedzajgcy placowke opieki zdrowotnej w celu rozpoznania lub leczenia bez spedzania w
niej nocy. Okreslany niekiedy jako pacjent dzienny.

Antracykliny
Antybiotyki stosowane w chemioterapii*, w leczeniu wielu réznych nowotwordw.

Baczna obserwacja

Sciste nadzorowanie stanu pacjenta, bez stosowania czynnego leczenia, celem szybszego wykrycia
zmian w przebiegu choroby lub nowych dolegliwosci. Baczna obserwacja jest niekiedy stosowana w
wolno postepujgcych chorobach. Ma takze zastosowanie w sytuacjach, w ktéorych zagrozenia
zwigzane z leczeniem sg wieksze niz mozliwe korzysci. W ramach bacznej obserwacji pacjenci mogg
przechodzi¢ pewne testy i badania. Baczna obserwacja jest niekiedy stosowana w raku prostaty.

Badanie histopatologiczne

Badanie tkanek i komdrek prowadzone pod mikroskopem. Tkanke pobrang z organizmu podczas
biopsji lub zabiegu chirurgicznego umieszcza sie w roztworze utrwalajgcym i przesyta do
laboratorium. Na miejscu zostaje ona pocieta na cienkie fragmenty, zabarwiona za pomocg réznych
barwnikdw, a nastepnie jest oglagdana pod mikroskopem.

Badanie kliniczne

Badanie naukowe prowadzone z udziatem pacjentéw w celu sprawdzenia, czy nowa metoda leczenia jest
bezpieczna (bezpieczenstwo stosowania) i czy dziata (skutecznos$c). W ten sposdb ocenia sie nowe leki, jak
réwniez inne metody leczenia, takie jak radioterapia* lub zabieg chirurgiczny, czy tez ich kombinacje.

Badanie obrazowe

Badanie, w ktérym technika obrazowania (taka jak np. radiografia, ultrasonografia*, tomografia
komputerowa* i medycyna nuklearna) stosowana jest do uzyskania obrazu narzaddw, struktur i
tkanek w obrebie organizmu, zaréwno w celach diagnostycznych, jak i leczniczych.

Badanie ultrasonograficzne (USG)

Badanie, podczas ktdrego fale dzwiekowe o wysokiej czestotliwosci odbijajg sie od tkanek lub narzadéw
wewnetrznych, tworzac echo. Obrazy echa prezentowane sg na ekranie urzadzenia do ultrasonografii,
tworzac obraz tkanek organizmu nazywany ultrasonogramem. Nazywane rowniez USG.

Biopsja

Pobranie komadrek lub tkanek w celu zbadania przez patomorfologa*. Patomorfolog* moze zbadac
tkanke pod mikroskopem lub przeprowadzi¢ inne badania z wykorzystaniem komodrek lub tkanki.
Istnieje wiele rdéznych typow biopsji. Do najczesciej wykonywanych zalicza sie: (1) biopsje z
pobraniem wycinka, podczas ktdrej pobierany jest wytgcznie fragment tkanki; (2) biopsje wycinajaca,
podczas ktorej usuwany jest caty guzek lub podejrzany obszar oraz (3) biopsje igtowg, podczas ktorej
prébka tkanki lub ptynu pobierana jest za pomoca igty. Gdy uzywana jest igta o duzej srednicy, zabieg
nosi nazwe biopsji gruboigtowej. Gdy uzywana jest igta o niewielkiej srednicy, zabieg nosi nazwe
biopsji cienkoigtowej.
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Btona

W biologii termin btona moze oznacza¢ (1) warstwe w obrebie komorki oddzielajgcy jej struktury
wewnetrzne; (2) warstwe otaczajacg komérke i oddzielajgca jg od otoczenia lub (3) warstwe komérek
oddzielajgcych jedna tkanke od drugiej (taka jak btona podstawna lub btona sluzowa).

Btona sluzowa jamy ustnej
Wilgotna wewnetrzna wysciotka jamy ustnej. Gruczoty btony Sluzowej wytwarzajg $luz (gesty, lepki
ptyn). Okreslana jest takze jako Sluzowka.

Bél fantomowy koriczyny
Uczucie bodlu lub inne nieprzyjemne doznania odbierane z miejsca po usunietej (fantomowej)
konczynie.

Chemioterapia

Rodzaj leczenia przeciwnowotworowego, w ktérym stosowane sg leki niszczace i/lub ograniczajace
wzrost komérek nowotworowych. Leki te sg przewaznie podawane pacjentom w powolnym wlewie
dozylnym (kroplowce), ale mogg by¢ rowniez stosowane doustnie, w bezposrednich wlewach do
konczyny lub we wlewie do watroby, w zalezno$ci od lokalizacji nowotworu.

Chlorek winylu
Substancja stosowana w wytwarzaniu tworzyw sztucznych. Narazenie na chlorek winylu moze
zwiekszac ryzyko wystgpienia nowotwordow watroby, mdzgu, ptuca, chtoniaka* i biataczki.

Chtoniak

Nowotwér wywodzacy sie z komérek uktadu odpornosciowego. Istniejg dwie podstawowe kategorie
chtoniaka: Chtoniaki ziarnicze (inaczej hodgkinowskie), charakteryzujgce sie obecnoscia pewnego
typu komodrek, zwanych komodrkami Reed-Sternberga. Druga kategoria to chtoniaki nieziarnicze
(niehodgkinowskie), stanowigce duzg, zrdoznicowang grupe nowotworow wywodzgcych sie z komédrek
uktadu odpornosciowego. Chtoniaki nieziarnicze mozna dodatkowo podzieli¢ na nowotwory o
powolnym przebiegu (indolentne) oraz o przebiegu agresywnym (szybko rosngce). Te poszczegdlne
podtypy rdézniag sie zachowaniem i reakcjg na leczenie. Chtoniaki ziarnicze, jak i nieziarnicze mogga
wystepowacé zaréwno u dorostych, jak i dzieci, a ich rokowanie* i leczenie zalezy od stadium
zaawansowania i typu konkretnego nowotworu.

Choroba von Recklinghausena
Choroba okreslana jako nerwiakowtékniakowatos¢ typu 1, patrz nizej.

Cisplatyna

Lek stosowany w leczeniu wielu typéw nowotwordw. Cisplatyna zawiera metal o nazwie platyna.
Zabija komorki nowotworowe, uszkadzajac ich DNA i hamujac ich podziat. Cisplatyna nalezy do klasy
lekow alkilujgcych.

Cyklofosfamid

Lek stosowany oraz poddawany badaniom w leczeniu réznych nowotwordw. Jest on rdwniez
stosowany w leczeniu niektdrych rodzajéw chordb nerek u dzieci. Cyklofosfamid dotfacza sie do DNA
komodrek i moze powodowac ich Smieré. Nalezy do grupy lekdéw alkilujgcych.
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Dakarbazyna

Lek stosowany w leczeniu chtoniaka* Hodgkina (ziarniczego) i ztosliwego czerniaka oraz poddawany
badaniom w leczeniu réznych innych rodzajéw nowotwordédw. Dotgcza sie do DNA komodrek i moze
zabija¢ komdrki nowotworowe. Nalezy do grupy lekéw alkilujgcych.

Dioksyna
Silnie toksyczny produkt uboczny wielu réznych proceséw przemystowych.

Docetaksel

Docetaksel nalezy do grupy lekéw przeciwnowotworowych zwanych taksanami*. Docetaksel
uniemozliwia komodrce zniszczenie wewnetrznego ,szkieletu”, ktéry jest niezbedny do podziatu i
mnozenia sie komoédrek. Gdy szkielet pozostaje na miejscu, komdrka nie moze sie podzieli¢ i
ostatecznie umiera. Docetaksel ma takze wptyw na komorki nienowotworowe, takie jak krwinki, co
prowadzi do dziatan niepozgdanych.

Doksorubicyna

Lek stosowany w leczeniu wielu rodzajéw nowotworéw oraz poddawany badaniom w leczeniu
réznych innych rodzajéw nowotwordéw. Doksorubicyna pochodzi z bakterii Streptomyces peucetius.
Uszkadza DNA* komérek i moze zabija¢ komorki nowotworowe. Nalezy do grupy antracyklinowych
antybiotykdw przeciwnowotworowych. Wystepuje pod takimi nazwami handlowymi, jak
Adriblastina, Caelyx lub Doxorubicin.

Dozylny

Dotyczy umieszczania w zyle lub wprowadzania do niej. Okreélenie ,dozylny” dotyczy zazwyczaj drogi
podania leku lub innej substancji za pomocy igty lub cewnika umieszczonego w zyle. Okreslane tez skrétem
AT

Epirubicyna

Lek stosowany w potaczeniu z innymi lekami w leczeniu wczesnego raka piersi, ktéry rozprzestrzenit
sie do weztéw chtonnych*. Jest takie badany pod katem stosowania w innych nowotworach.
Epirubicyna nalezy do klasy antybiotykéw antracyklinowych.

Fibroblast
Komorka tkanki tacznej wytwarzajaca i wydzielajgca kolagen.

Fizjoterapeuta

Cztonek profesjonalnego personelu medycznego wyksztatcony w zakresie oceny i leczenia oséb z
chorobami lub urazami uposledzajagcymi ich zdolnos$¢ ruchu i aktywnos$ci fizycznej. Fizjoterapeuta
stosuje takie metody, jak éwiczenia, masaze, gorace i zimne kompresy i stymulacja elektryczna w celu
wzmochienia miesni, ztagodzenia bdlu i poprawy ruchomosci. Naucza takie pacjentéw ¢Ewiczen
pomagajacych w zapobieganiu urazom i utracie ruchomosci.
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Gemcytabina

Substancja czynna leku stosowanego w leczeniu raka trzustki w stadium zaawansowanym lub w
stadium rozsianym. Jest takze stosowana w pofaczeniu z innymi lekami w leczeniu rozsianego raka
piersi, zaawansowanego raka jajnika oraz zaawansowanego lub rozsianego niedrobnokomérkowego
raka ptuca. Jest takze badany pod katem stosowania w innych nowotworach. Gemcytabina blokuje
wytwarzanie DNA przez komdrki i moze zabija¢ komdrki nowotworowe. Nalezy do klasy srodkow
antymetabolicznych.

Gen APC (adenomatous polyposis coli)
Jeden z gendw supresorowych nowotworéw. Mutacja tego genu moze spowodowaé raka jelita
grubego.

Gen NF1

Gen kodujacy wytwarzanie biatka zwanego neurofibroming. Biatko to wytwarzane jest przez wiele
typéw komodrek, w tym komorki nerwowe i wyspecjalizowane komérki zwane oligodendrocytami i
komadrki Schwanna, ktdre otaczajg widkna nerwowe.

Gen RB
Jeden z gendw supresorowych nowotworow.

Gen supresorowy nhowotwordéw/transformacji nowotworowej

Typ genu kodujgcego biatko zwane biatkiem supresorowym transformacji nowotworowej, ktére
kontroluje wzrost komodrek. Mutacje (zmiany w DNA) gendw supresorowych nowotwordw mogg
prowadzié¢ do powstania nowotworu. Okreslany jest takze jako antyonkogen.

Glejak
Nowotwdr mozgu wywodzacy sie z komorek glejowych (otaczajgcych i stanowigcych oparcie dla
komérek nerwowych).

Glukoza
Glukoza jest cukrem z grupy monosacharyddw wystepujgcym powszechnie w tkankach roslinnych i
zwierzecych. Jest gtéwnym Zréddtem energii w organizmie.

Guzy wywodz3ace sie ze zrebu przewodu pokarmowego (GIST)
Rodzaj nowotworu, ktéry zwykle wywodzi sie z komdrek sciany przewodu pokarmowego. Moze by¢
tagodny lub ztosliwy.

Herbicydy z grupy fenoksykwasow (fenoksyherbicydy)

Herbicydy z klasy zwigzkdw chemicznych zwigzanych z kwasem indolilooctowym (IAA), roslinnym
hormonem wzrostu. Zastosowane wobec roslin szerokolistnych powodujg ich szybki,
niekontrolowany wzrost, prowadzacy do ich Smierci.

Ifosfamid

Lek stosowany w potfaczeniu z innymi lekami w leczeniu germinalnych nowotwordow jadra, ktére nie
zareagowaly na inne leki. Jest takze badany pod katem stosowania w innych nowotworach. Dofacza sie do
DNA komoérek i moze zabija¢ komorki nowotworowe. Nalezy do grupy lekow alkilujgcych i antymetabolitéw.
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Imatynib
Imatynib jest inhibitorem kinazy tyrozynowej. Oznacza to, ze blokuje pewien typ enzymow
okreslanych jako kinazy tyrozynowe. Sg one czescig sktadowa pewnych receptoréw na powierzchni
komérek nowotworowych, w tym receptoréow biorgcych udziat w stymulacji komérek do
nieograniczonego podziatu. Imatynib, blokujgc te receptory, utatwia kontrolowanie proliferacji
komérek.

Izolowana hipertermiczna perfuzja koiczyny

Zabieg stosowany w celu podania podgrzanego roztworu zawierajgcego leki przeciwnowotworowe
bezposrednio do reki lub nogi. Przeptyw krwi do i z konczyny jest tymczasowo wstrzymany przez
zatozenie ciasnego mankietu (opaski uciskowej) wokdt konczyny, a nastepnie leki podawane s3
bezposrednio do krwi w danej koriczynie. Umozliwia to podanie duzej dawki lekéw bezposrednio do
obszaru, w ktérym znajduje sie nowotwor. Okreslany jest takze jako perfuzja koriczyny.

Jajowody
Cienki rurowaty przewdd, przez ktéry komodrka jajowa przechodzi z jajnika do macicy. W zeriskim
uktadzie rozrodczym po kazdej stronie macicy znajduje sie jeden jajnik i jeden jajowéd.

Karcynogen (czynnik rakotworczy)
Substancja, ktora moze spowodowad raka/nowotwor.

Kostniak
Kostniak jest to nowy fragment tkanki kostnej, zwykle rosnacy na innej kosci, najczesciej na kosci
czaszki. Jest to tagodny nowotwor.

Kostniakomiesak
Nowotwér ztosliwy kosci, zwykle obejmujacy duze kosci w konczynie. Najczesciej wystepuje u
mtodych ludzi; czesciej u mezczyzn, niz u kobiet.

Krwinki biate
Komorki uktadu odpornos$ciowego biorgce udziat w obronie organizmu przed zakazeniami.

Krwinki czerwone
Najczes$ciej wystepujacy typ komodrek krwi. Zawarta w nich hemoglobina sprawia, ze sg one
czerwone. Ich podstawowa funkcja jest transportowanie tlenu.

Leczenie/leki ogélnoustrojowe (systemowe)

Leczenie z zastosowaniem substancji, ktére, wedrujgc z krwioobiegiem, docierajg do wszystkich
komérek organizmu i dziatajg na nie. Przyktady leczenia ogdlnoustrojowego to chemioterapia® i
immunoterapia.

Leczenie wielokierunkowe
Terapia obejmujgca wiecej niz jedng metode leczenia. Okreslana takze jako leczenie skojarzone.

Lek przeciwdepresyjny
Lek stosowany w leczeniu depresiji.
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Lek przeciwdrgawkowy
Lek stosowany w zapobieganiu lub zatrzymywaniu napaddéw padaczkowych lub drgawek. Okreslany
takze jako lek przeciwpadaczkowy.

Lek przeciwwymiotny

Srodek stosowany w celu zapobiegania lub fagodzenia mdtosci i wymiotéw, jakie moga byé zwigzane
z leczeniem przeciwnowotworowym. Leki przeciwwymiotne obejmujg miedzy innymi granisetron,
metoklopramid i ondansetron.

Liczba mitoz/wskaznik mitotyczny

Parametr okreslajacy szybkos¢, z jakg komérki sie dzielg i rosna. Jego warto$é¢ okres$la sie na
podstawie liczby komérek dzielgcych sie w danej chwili w okredlonej liczbie komérek
nowotworowych. Wskaznik mitozy stosowany jest czesto jako pomoc przy okreslaniu stadium
zaawansowania czerniaka (nowotworu ztosliwego skory) i innych nowotwordow. Wieksza wartosé
wskaznika mitotycznego wigze sie z gorszg przezywalnoscia.

Lokalna resekcja

Zabieg chirurgiczny polegajacy na usunieciu matego obszaru chorej lub podejrzanej tkanki razem z
marginesem prawidtowej tkanki. Zabieg ten czesto jest przeprowadzany w przypadku zmian w
obrebie sutka lub skéry, ale moze by¢ zastosowany w kazdym miejscu ciata.

tagodny (guz)
Nieztosliwy (w odniesieniu do nowotworu). tagodne guzy mogg dorasta¢ do duzych rozmiardw,
jednak nie dochodzi do ich rozsiewu do innych obszaréw ciata.

Margines

Brzeg lub krawedz tkanki usunietej podczas operacji onkologicznej. Margines okresla sie jako ujemny
lub czysty, jesli patomorfolog* nie znalazt zadnych komaérek nowotworowych na krawedzi tkanki, co
sugeruje, ze usuniety zostat caty guz. Margines okresla sie jako dodatni lub zajety, jesli patomorfolog
znalazt komérki nowotworowe na krawedzi tkanki, co sugeruje, ze nie udato sie usung¢ catego guza.

Martwica
Odnosi sie do smierci zywych tkanek.

Menopauza

Okres w zyciu kobiety, podczas ktdrego zatrzymuje sie wytwarzanie hormondéw w jajnikach i dochodzi
do zatrzymania krwawien miesigczkowych. Naturalna menopauza ma miejsce zazwyczaj okoto 50
roku zycia. Méwi sie, ze kobieta jest w okresie menopauzy, jesli miesigczka nie wystgpita u niej w
ciggu 12 kolejnych miesiecy. Do objawéw menopauzy nalezg uderzenia gorgca, wahania nastroju,
nocne poty, suchos$é pochwy, problemy z koncentracjg i bezptodnosé.

Miesak
Nowotwér kosci, chrzastki, tkanki ttuszczowej, miesnia, naczyi krwionosnych lub innych rodzajow
tkanki tgcznej lub podporowe;j.
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Miesak Kaposiego

Typ nowotworu, ktérego zmiany obejmujg skére, wezty chtonne*, wysciotke jamy ustnej, nosa i
gardfa, oraz inne tkanki ciata. Zmiany te majg zwykle kolor fioletowy i utworzone sg z komodrek
nowotworowych, nowych naczyn krwionosnych i krwinek. Zmiany te moga pojawic sie jednoczes$nie
w wiecej niz jednym miejscu ciata. Miesak Kaposiego powodowany jest przez typ wirusa opryszczki,
wirusa miesaka Kaposiego (KSHV). W krajach zachodnich zwykle wystepuje u oséb z ostabionym
uktadem odpornosciowym z powodu AIDS lub lekéw stosowanych po przeszczepieniach narzaddéw.
Wystepuje takze u starszych meziczyzn pochodzenia zydowskiego lub srédziemnomorskiego, jak
rowniez u mtodych mezczyzn w Afryce.

Miesak prazkowanokomoérkowy
Nowotwor tkanek miekkich, powstajgcy z miesni poprzecznie prazkowanych (jednego z typow
miesni). Miesak prgzkowanokomadrkowy moze powstac¢ niemal w kazdym miejscu ciata.

Miesak przestrzeni zaotrzewnowej

Typ nowotworu, ktéry wywodzi sie z kosci lub tkanek miekkich, takich jak chrzastka, ttuszcz, miesnie,
naczynia krwionosne, tkanka wtéknista lub inne rodzaje tkanki fgcznej lub podporowej. Rézne typy
miesaka zalezg od lokalizacji, z ktérej wywodzi sie nowotwér. W tym przypadku guzy formuja sie w
przestrzen zaotrzewnowej potozonej za otrzewna.

Miesak maziowkowy
Ztosliwy nowotwor, ktéry rozwija sie w btonie maziowej znajdujacej sie w stawach.

Miesak zrebu endometrium
Typ miesaka wywodzacy sie z tkanki macicy.

Miesniakomiesak gtadkokomorkowy
Ztosliwy nowotwér komérek miesni gtadkich, ktéry moze pojawié sie niemal w kazdym miejscu ciata,
jednakze najczesciej wystepuje w macicy, jamie brzusznej lub miednicy.

Mutacja
Zmiana w sekwencji par zasad w DNA tworzacych dany gen. Mutacje w danym genie nie zawsze
prowadzg do jego trwatej zmiany.

Naczyniakomiesak

Typ nowotworu zto$liwego wywodzacy sie z komodrek wyscielajgcych naczynia krwionosne lub
chtonne. Nowotwér wywodzacy sie z naczyn krwionosnych nazywany jest naczyniakomiesakiem
krwionosnym* (hemangiosarcoma). Nowotwor wywodzgcy sie z naczyn krwionosnych nazywany jest
naczyniakomiesakiem chtonnym (lymphangiosarcoma).

Nawrét (wznowa)

Nowotwdr lub inna choroba, ktéra wystgpita ponownie, zwykle po okresie, w ktérym byta nieobecna
lub niewykrywalna. Nowotwdr taki moze wystgpi¢ w tym samym miejscu, co guz oryginalny
(pierwotny) lub w innym miejscu ciata. Innym okresleniem ponownego pojawienia sie nowotworu
jest choroba nawrotowa.
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Nerw przedsionkowo-$limakowy

Nerw biorgcy udziat w procesie styszenia, utrzymywania rownowagi i okreslania pozycji gtowy. Ma
dwa odgatezienia, nerw S$limakowy, ktéry przewodzi sygnaty stuchowe oraz nerw przedsionkowy
okreslajacy rGwnowage i pozycje gtowy.

Nerwiak ostonkowy
Nowotwér obwodowego uktadu nerwowego wywodzacy sie z ochronnej ostonki nerwéw. Jest niemal
zawsze tagodny, jednakze obserwowano takze przypadki ztosliwego nerwiaka ostonkowego.

Nerwiakowtdkniak
tagodny nowotwdr, ktéry rozwija sie w komadrkach i tkankach pokrywajgcych nerwy.

Neurotoksycznos¢ (dziatanie neurotoksyczne)
Szkodliwe dziatania pewnych lekéw na uktad nerwowy.

Neutropenia

Stan, w ktorym liczba neutrofili, rodzaju biatych krwinek*, jest mniejsza niz normalnie. Moze do niego
dojs¢ podczas zakazen wirusowych oraz po radio- i chemioterapii*. Ostabia bariere odpornosciowg
na zakazenia bakteryjne i grzybicze.

Niedokrwistos¢ (anemia)

Stan charakteryzujacy sie niedoborem czerwonych krwinek* lub hemoglobiny. Zelazo zawarte w
hemoglobinie uczestniczy w przenoszeniu tlenu z ptuc do komadrek catego ciata. W przypadku anemii
proces ten jest uposledzony.

Niedroznos¢ przewodu pokarmowego
Zablokowanie zotadka lub jelit.

Nietrzymanie moczu
Niezdolno$¢ kontrolowania wyptywu moczu z pecherza moczowego.

Nietrzymanie stolca
Niezdolno$¢ kontrolowania wydalania stolca przez odbytnice.

Niezréznicowany/niesklasyfikowany pleomorficzny migsak tkanek miekkich
Nowotwdr rozpoczynajacy sie w miesniach, tkance ttuszczowej, tkance widknistej, naczyniach
krwionosnych i innych rodzajach tkanki podporowej w ciele.

Obrazowanie TK/tomografia komputerowa

Rodzaj badania radiologicznego, podczas ktérego narzady ciata sg skanowane za pomoca
promieniowania RTG*, zas wyniki poddawane sg komputerowej obrdbce, dzieki ktérej otrzymywane
sg obrazy czesci ciata.

Obrzek
Patologiczne nagromadzenie ptynu pod skérg lub w jamie ciata.
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Obrzek limfatyczny (chtonny)
Stan, w ktérym nadmiar limfy (chtonki) gromadzi sie w tkankach i powoduje obrzek. Moze wystgpi¢ w
rece lub nodze w razie zablokowania, uszkodzenia lub chirurgicznego usuniecia naczyn limfatycznych.

Odosobniony guz wtdknisty (SFT)
Rzadki nowotwor, ktéry moze powstaé w optucnej* lub w niemal kazdym miejscu, w ktdrym znajdujg
sie tkanki miekkie. Moze by¢ tagodny lub ztosliwy.

Onkolog

Lekarz specjalizujacy sie w rozpoznawaniu i leczeniu nowotwordw z zastosowaniem chemioterapii*,
terapii hormonalnej*, lekéw biologicznych i lekdw celowanych. Onkolog jest czesto gtéwnym
lekarzem prowadzacym pacjenta z nowotworem; zapewnia takze opieke podtrzymujaca i koordynuje
leczenie prowadzone przez innych specjalistow.

Onkolog dzieciecy
Lekarz specjalizujacy sie w leczeniu nowotworéw u dzieci.

Opioid

Substancje stosowane w leczeniu bélu o natezeniu od umiarkowanego do ciezkiego. Opioidy s3
zblizone do opiatow, takich jak morfina* i kodeina, ale nie sg wytwarzane z opium. Opioidy wigzg sie
z receptorami opioidowymi w osrodkowym ukfadzie nerwowym. Opioidy nazywano kiedys
narkotykami. Opioid jest typem alkaloidu.

Optucna

Cienka warstwa tkanki* pokrywajgca ptuca i wyscielajgca wewnetrzng strone sciany klatki piersiowej.
Petni funkcje ochronng i amortyzujaca dla ptuc. Wydziela rdwniez niewielka ilo$¢ ptynu dziatajgcego
jak srodek poslizgowy, dzieki czemu ptuca przemieszczajg sie swobodnie w klatce piersiowej podczas
oddychania.

Oponiak

Typ wolnorosngcego nowotworu, ktéry tworzy sie w oponach madzgowo-rdzeniowych (cienkich
warstwach tkanek okrywajgcych i chronigcych médzg i rdzen kregowy). Oponiaki wystepujg zwykle u
dorostych.

Ortopeda
Lekarz specjalizujacy sie w rozpoznawaniu i leczeniu urazéw i chordb uktadu miesniowo-
szkieletowego. Uktad ten obejmuje kosci, stawy, sciegna, wiezadta i miesnie.

Paklitaksel

Lek stosowany w leczeniu raka sutka, jajnika i zwigzanego z AIDS miesaka Kaposiego*. Ponadto, w
potaczeniu z innym lekiem, stosowany jest w leczeniu niedrobnokomadrkowego raka ptuca. Paklitaksel
jest réwniez poddawany badaniom w leczeniu innych typéw nowotworéw. Blokuje wzrost komérek
poprzez hamowanie podziatow komdrkowych; moze zabija¢ komoérki nowotworowe. Nalezy do klasy
srodkédw antymitotycznych.
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Patomorfolog
Lekarz specjalizujgcy sie w histopatologii*, zajmujacej sie badaniem pod mikroskopem tkanek i
komoérek objetych choroba.

Pazopanib

Lek stosowany w leczeniu zaawansowanego raka nerkowokomodrkowego, najczestszego typu raka
nerki. Stosowany jest takze w leczeniu miesaka tkanek miekkich, ktory byt juz leczony innymi lekami
przeciwnowotworowymi. Zastosowanie tego leku w leczeniu innych nowotwordéw jest przedmiotem
badan klinicznych. Chlorowodorek pazopanibu moze hamowaé powstawanie nowych naczyi
krwionosnych niezbednych do wzrostu guza. Jest inhibitorem kinaz tyrozynowych i srodkiem
antyangiogennym

Plama ,,café au lait”
Ptaska, jasnobrazowa plamka na skérze. ,,Café au lait” znaczy po francusku ,kawa z mlekiem” i odnosi
sie do koloru plamki.

Plytki krwi

Niewielkie fragmenty komodrek odgrywajace kluczowa role w krzepnieciu krwi. U pacjentéw z
obnizong liczbg ptytek krwi wystepuje ryzyko ciezkich krwawien. U pacjentéw z podwyzszong liczbg
ptytek wystepuje ryzyko zakrzepicy, czyli tworzenia sie zakrzepdw krwi, ktére moga zablokowaé
naczynia krwionosne i doprowadzi¢ do udaru mdzgu lub innych ciezkich stanéw, jak rowniez ryzyko
ciezkiego krwawienia z powodu zaburzenia czynnosci ptytek.

Promieniowanie jonizujace

Rodzaj promieniowania wytwarzanego lub emitowanego podczas zabiegdw RTG*, przez substancje
radioaktywne lub inne Zrddta; stanowi tez czes¢ promieniowania pochodzgcego z kosmosu, ktdre
dociera do atmosfery Ziemi. Promieniowanie jonizujagce w duzych dawkach nasila aktywnos¢
chemiczng we wnetrzu komoérek i moze powodowal zagrozenia dla zdrowia, wtacznie z
nowotworami.

Promieniowanie RTG

Promieniowanie rentgenowskie jest formg promieniowania jonizujgcego, stosowang do uzyskiwania
obrazéw wnetrza réznych obiektéw. W medycynie promieniowanie rentgenowskie jest powszechnie
stosowane do uzyskiwania obrazéw wnetrza ciata.

Przeciwwskazanie

Schorzenie lub objaw, ktéry uniemozliwia podanie danego leczenia lub zastosowanie danego zabiegu
u pacjenta. Przeciwwskazania dzielg sie na bezwzgledne, co oznacza, ze u pacjentdw z danym
schorzeniem lub objawem nigdy nie wolno zastosowac okreslonego leczenia, i wzgledne, co oznacza,
ze u niektéorych pacjentéw z danym schorzeniem lub objawem korzysci moga przewazaé¢ nad
zagrozeniami.

Przerzut/przerzuty

Rozsiew choroby nowotworowej z jednej czesci ciata do innej. Guz sktadajacy sie z komorek, ktore
ulegly rozsiewowi nazywany jest nowotworem przerzutowym lub inaczej przerzutem. Nowotwor
przerzutowy zawiera komorki wywodzgce sie z nowotworu pierwotnego.
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Przestrzen zaotrzewnowa

Obszar potozony w tylnej czesci jamy brzusznej, za warstwa tkanki okreslang jako otrzewna, a przed
warstwg miesni i kosci tworzacych tylng sSciane jamy brzusznej (dolng czes¢ plecow). Wszystkie
narzady potozone w tej przestrzeni okresla sie jako narzady zaotrzewnowe. Obejmujg one, miedzy
innymi, nerki, cze$é trzustki i cze$¢ jelita grubego.

Radiolog
Lekarz specjalizujgcy sie w rozpoznawaniu chordéb i urazéw przy uzyciu badan obrazowych, takich jak
RTG, TK* lub MRI (obrazowanie rezonansu magnetycznego).

Radioterapia
Metoda leczenia, w ktérej promieniowanie stosuje sie w celu leczenia nowotworu; zawsze wymaga
wyznaczenia okreslonego obszaru napromieniania.

Rokowanie
Przewidywany rezultat lub przebieg choroby; prawdopodobienistwo wyzdrowienia lub wznowy*.

Skapoobjawowy/indolentny (guz)
Typ nowotworu, ktéry rosnie powoli.

Sonda
Dtugi, cienki instrument stosowany do badania ran, jam i przewoddéw w ciele.

Specjalista radioterapii (radioterapeuta)

Specjalista leczgcy nowotwory promieniowaniem. Nie nalezy myli¢ tej specjalnosci z radiologiem* -
specjalistg, ktory wykonuje badania obrazowe w celu diagnozowania i obserwacji réznych standéw
chorobowych.

Stwardnienie guzowate

Zaburzenie genetyczne powodujgce powstawanie tagodnych (nieztosliwych) guzéow w nerkach,
modzgu, oczach, sercu, ptucach i skdrze. Choroba ta moze powodowaé napady padaczkowe,
uposledzenie umystowe i réznego typu zmiany skorne.

Szpitalny (pacjent)
Pacjent, ktdérego leczenie wymaga pobytu w szpitalu. Stanowi przeciwiedstwo pacjenta
ambulatoryjnego.*

Taksan

Lek blokujgcy wzrost komorek poprzez hamowanie mitozy (podziatu komodrkowego). Taksany
zaktdcajg dziatanie mikrotubul (struktur komorkowych odpowiadajgcych za ruch chromosomow
podczas mitozy). Stosowane s3 one w leczeniu nowotwordw. Taksany nalezg do lekdéw
antymitotycznych i inhibitoréw wrzeciona mitotycznego.

Terapia hormonalna
Stosowanie hormonow w celach leczniczych.
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Terapie celowane

Metoda leczenia wykorzystujgca leki lub inne substancje, takie jak przeciwciata monoklonalne, w celu
identyfikacji i atakowania komodrek konkretnego nowotworu. Terapia celowana moze mieé¢ mniej
skutkdw ubocznych, niz inne typy leczenia przeciwnowotworowego.

Tkanka maziowa

Cienka, luzna, unaczyniona tkanka tgczna tworzgca btony otaczajgce stawy oraz ostonki chronigce
sciegna w miejscach, w ktérych przechodzg nad wyrostkami kostnymi. Komorki tkanki maziowej
wytwarzajg ptyn zwany ptynem maziowym lub mazig stawowa, ktéry zapewnia poslizg i odzywia
powierzchnie chrzgstek stawowych.

Ttuszczakomiesak
Rzadki nowotwor wywodzacy sie z tkanki ttuszczowej.

Torbiel naskérkowa

Zamknieta, workowata kieszen tkankowa utworzona w naskdérku, zewnetrznej z dwdch gtéwnych
warstw skéry. Moze byé wypetniona ptynem, powietrzem, ropg lub innym materiatem. Wiekszos¢
takich torbieli ma charakter tagodny (nienowotworowy).

Trabektedyna

Substancja otrzymywana z ostonic (zwierzagt morskich), obecnie poddawana badaniom pod katem
stosowania w leczeniu nowotworéw. Wigze sie z DNA i powoduje pekanie nici DNA. Blokuje takze
zdolnos$¢ komdrek do naprawy DNA i moze powodowac smieré komdrek. Wytwarza sie jg réwniez
laboratoryjnie. Nalezy do klasy inhibitoréw kinaz naprawy DNA przez wycinanie.

Wezet chfonny
Zaokraglona masa ztozona z tkanki limfatycznej otoczona torebka z tkanki tagcznej. Wezty chtonne
filtrujg chtonke (limfe) i magazynujg limfocyty. Potozone sg wzdtuz naczyn limfatycznych.

Winkrystyna

Substancja czynna leku stosowanego w leczeniu ostrej biataczki. Stosuje sie jg w skojarzeniu z innymi
lekami w leczeniu chtoniaka* Hodgkina, chtoniakéw nieziarniczych, miesaka
prazkowanokomorkowego*, nerwiaka zarodkowego (neuroblastoma) i guza Wilmsa. Skutecznos¢
winkrystyny jest réwniez poddawana badaniom w leczeniu innych typdw nowotwordw. Blokuje ona
wzrost komérek poprzez hamowanie ich podziatéw. Nalezy do grupy alkaloidéow barwinka (tac. Vinca)
i Srodkéw antymitotycznych.

Winorelbina
Lek przeciwnowotworowy nalezgcy do klasy lekdw zwanych alkaloidami barwinka (tac. Vinca).

Wiékniak
tagodny* nowotwor, zwykle powstajgcy w macicy lub przewodzie pokarmowym.

Wiékniakowatos¢
Stan, w ktdrym dochodzi do powstawania wielu wtdkniakdw. Wtdkniaki to tagodne nowotwory tkanki
tacznej.
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Zakrzepica zyt gtebokich

Powstawanie skrzepdw krwi w gtebokich zytach nég, dolnej czesci miednicy lub w koriczynie goérne;j.
Objawy moga obejmowaé bdl, obrzek, wzmozone ucieplenie i zaczerwienienie obszaru objetego
chorobg. Nazywana takze ZZG lub DVT (ang. deep vein thrombosis).

Zapalenie btony sluzowej
Powiktanie pewnych rodzajow terapii przeciwnowotworowych, polegajace na stanie zapalnym
wysciodtki przewodu pokarmowego. Czesto wystepuje w formie owrzodzen w jamie ustnej.

Zapalenie btony sluzowej jamy ustnej
Powiktanie pewnych rodzajow terapii przeciwnowotworowych, polegajgce na stanie zapalnym
wysciotki przewodu pokarmowego. Czesto wystepuje w formie owrzodzen w jamie ustnej.

Zespot nabtoniakéw znamionowych

Zaburzenie genetyczne powodujgce nietypowy wyglad twarzy oraz zaburzenia skoéry, kosci, uktadu
nerwowego, oczu i gruczotdw dokrewnych. Osoby z tym zespotem majg wieksze ryzyko wystgpienia
raka podstawnokomaérkowego skory. Okresdlany jest takze jako zespot Gorlina lub Gorlina-Goltza.

Zespot Wernera

Zaburzenie genetyczne charakteryzujgce sie szybkim starzeniem sie, rozpoczynajagcym sie we
wczesnej mtodosci. Pacjenci mogg mie¢ wzrost mniejszy od przecietnego oraz zaburzenia zdrowotne,
takie jak utrata i siwienie witoséw, twardnienie tetnic, zmniejszenie gestosci kosci, cukrzyca i cienka,
stwardniata skdra. Majg takie zwiekszone ryzyko wystgpienia nowotworéw, w szczegdlnosci
kostniakomiesaka (nowotworu kosci). Zespot Wernera powodowany jest przez mutacje genu
odpowiedzialnego za podziaty komodrek. Jest chorobg genetyczng dziedziczong w sposéb
autosomalny recesywny. Nazywany jest takze progerig dorostych.

Ztosliwe guzy ostonek nerwéw obwodowych (MPNST)
Typ miesakow tkanek miekkich rozwijajacych sie w komadrkach tworzacych ostonke ochronng wokoét
nerwow obwodowych, czyli nerwdéw znajdujacych sie poza osrodkowym uktadem nerwowym.

Znakowana radioizotopem
Dotyczy substancji oznaczonej izotopem promieniotwdrczym. Po wstrzyknieciu takiej substancji do
organizmu mozna $ledzi¢ jej ruchy w ciele przy uzyciu odpowiedniego detektora.

Znieczulenie

Odwracalny stan utraty swiadomosci, w ktérym pacjent nie czuje bdlu, nie przejawia prawidtowych
odruchéw oraz stabo odpowiada na stresujgce bodzice; stan ten wywotywany jest sztucznie poprzez
stosowanie okreslonych substancji nazywanych Srodkami znieczulajgcymi (anestetykami).
Znieczulenie moze by¢ catkowite (ogdlne) lub czesSciowe (miejscowe). Umozliwia ono pacjentom
poddawanie sie zabiegom chirurgicznym lub innym zabiegom inwazyjnym.
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Poradniki dla pacjentéw European Society for Medical Oncology
(Europejskie Towarzystwo Onkologii Medycznej, ESMO) / Anticancer

Fund (Fundacja przeciwko rakowi, ACF) zostaty opracowane, aby pomoc
pacjentom oraz ich rodzinom i opiekunom w lepszym zrozumieniu

natury r6znych rodzajow nowotworow ztosliwych i ocenie optymalnych
dostepnych metod leczenia. Informacje medyczne podane w tych
poradnikach sg oparte na wytycznych praktyki klinicznej opracowanych
przez ESMO przeznaczonych dla onkologdw medycznych jako pomoc przy
rozpoznawaniu, obserwacji i leczeniu réznych rodzajéw nowotworéw.
Poradniki te publikowane sg przez Fundacje Przeciwko Rakowi

w Scistej wspotpracy z Grupg Roboczg ESMO ds. wytycznych

oraz Grupg Roboczg Pacjentéw Onkologicznych ESMO.

Wiecej informacji mozna uzyskac¢ na stronach internetowych
www.esmo.org i anticancerfund.org.
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