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Zdaniem autorów i redaktorów opracowanie zawiera najbardziej uzasadnione zasady postępowania diagno-
styczno-terapeutycznego przygotowane z uwzględnieniem wartości naukowych dowodów i kategorii rekomendacji. 
Zasady postępowania powinny być zawsze interpretowane w kontekście indywidualnej sytuacji klinicznej. Zalece-
nia nie zawsze odpowiadają bieżącym zasadom refundacji, które obowiązują w Polsce i jest to opisane w tekście. 
W przypadku wątpliwości należy ustalić obecne możliwości refundowania poszczególnych procedur. Jakość dowodów 
naukowych i kategorie rekomendacji określono według następujących kryteriów:
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1.	 Jakość naukowych dowodów
I	 Dowody z co najmniej jednego dużego kontrolowanego badania klinicznego z randomizacją (RCT, rando-

mized controlled trial) o wysokiej jakości metodologicznej (niskie ryzyko błędu systematycznego) lub metaanalizy 
poprawnie zaprojektowanych badań RCT bez istotnej heterogeniczności

II	 Małe badania RCT lub duże badania RCT z ryzykiem błędu systematycznego (niższa jakość metodologicz-
na) lub metaanalizy takich badań lub badań RCT z istotną heterogenicznością

III	 Prospektywne badania kohortowe
IV	 Retrospektywne badania kohortowe lub badania kliniczno-kontrolne
V	 Badania bez grupy kontrolnej, opisy przypadków, opinie ekspertów
2.	 Siła zaleceń
1	 Zalecenie oparte na materiale dowodowym wysokiej jakości, w stosunku do którego osiągnięto jednomyślność 

lub wysoki poziom konsensusu zespołu eksperckiego
2A 	Zalecenie oparte na materiale dowodowym niższej jakości, w stosunku do którego osiągnięto jednomyślność 

lub wysoki poziom konsensusu zespołu eksperckiego
2B 	Zalecenie oparte na materiale dowodowym niższej jakości, w stosunku do którego osiągnięto umiarkowany 

poziom konsensusu zespołu eksperckiego
3. 	Zalecenie oparte na materiale dowodowym na jakimkolwiek poziomie jakości, w przypadku którego nie osią-

gnięto konsensusu zespołu eksperckiego

Recenzent: dr hab. n. med. Konrad Ptaszyński

Zakres i cel wytycznych

Niniejsze wytyczne zawierają zalecenia dotyczące 
zapobiegania, rozpoznawania i leczenia mięsaków 
kości. Adresowane są do osób odpowiedzialnych za 
organizację i sprawujących opiekę nad chorymi na pier-
wotne nowotwory kości na wszystkich poziomach opieki 
zdrowotnej, w tym lekarzy, pielęgniarek i farmaceutów. 
Celem wytycznych jest usystematyzowanie oraz ujed-
nolicenie praktyki klinicznej na podstawie dostępnych 
dowodów naukowych, a tym samym zapewnienie jak 
najlepszej opieki chorym.

W dokumencie przedstawiono opcje diagnostyczno-
-terapeutyczne, które pozwalają klinicystom na wybór 
najodpowiedniejszej dla każdego pacjenta metody po-
stępowania. Wytyczne przedstawiają interwencje, które 
mogą być preferowane na podstawie profilu skuteczności 
i bezpieczeństwa w porównaniu z innymi technologiami 
medycznymi, ze wskazaniem technologii finansowanych 
ze środków publicznych w polskim systemie opieki 
zdrowotnej. Ponadto, zawierają analizę skuteczności al-
ternatywnych opcji leczenia (w tym nierefundowanych).

Metodologia

W celu odnalezienia istotnych dowodów naukowych 
przeprowadzono niesystematyczne wyszukiwanie wy-
tycznych praktyki klinicznej i baz informacji medycznej. 

Wyszukiwanie wytycznych praktyki klinicznej obejmo-
wało zalecenia postępowania diagnostyczno-terapeutycz-

nego w mięsakach kości opublikowane w językach polskim, 
angielskim i niemieckim w latach 2016–2021. Do przeglądu 
włączono zalecenia Europejskiego Towarzystwa Onkologii 
Medycznej (ESMO, European Society of Medical Oncolo-
gy), Amerykańskiego Towarzystwa Onkologii Klinicznej 
(ASCO, American Society of Surgical Oncology), National 
Comprehensive Cancer Network (NCCN), Scottish Inter-
collegiate Guidelines Network (SIGN), Cancer Council Au-
stralia (CCA),  Arbeitsgemeinschaft der Wissenschaftlichen 
Medizinischen Fachgesellschaften (AWMF) oraz Polskiego 
Towarzystwa Onkologii Klinicznej (PTOK).

Przeprowadzono także niesystematyczne wyszu-
kiwanie baz informacji medycznej (PubMed) w celu 
uzyskania kluczowej literatury. W przeglądzie uwzględ-
niono wszystkie badania kliniczne II i III fazy opubliko-
wane w latach 1990–2021 zawierające hasło mięsak/guz 
i kość (sarcoma/tumor and bone) oraz guz olbrzymio-
komórkowy kości, struniak, mięsak kosciopochodny, 
chrzęstniakomięsak, mięsak Ewinga (giant cell tumor 
of bone, chordoma, osteosarcoma, chondrosarcoma, 
Ewing sarcoma). 

Zalecenia zawarte w wytycznych pochodzą 
z krytycznej oceny dowodów, połączonej z wiedzą 
kliniczną i konsensusem multidyscyplinarnego panelu 
specjalistów. Zalecenia sformułowane zostały zgodnie 
z zasadami formułowania i przyjmowania zaleceń 
opisanymi w dokumencie Konsensusu w zakresie me-
todyki opracowywania wytycznych praktyki klinicznej 
w onkologii pod auspicjami Narodowego Instytutu 
Onkologii i Agencji Oceny Technologii Medycznej 
i Taryfikacji (Jan Walewski, Dominik Dziurda, Mariusz 
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Bidziński, Barbara Bobek-Bilewicz, Marek Dedecjus, 
Iwona Hus, Beata Jagielska, Jacek Jassem, Andrzej 
Kawecki, Dariusz Kowalski, Magdalena Krasztel, Ma-
ciej Krzakowski, Tomasz Kubiatowski, Piotr Potemski, 
Radosław Mądry, Piotr Rutkowski, Anna Rychert, 
Janusz Ryś, Krzysztof Składowski, Rafał Tarnawski, 
Hanna Tchórzewska-Korba, Andrzej Tysarowski, 
Piotr J. Wysocki, Roman Topór-Mądry. Consensus on 
methods of development of clinical practice guidelines 
in oncology under the auspices of Maria Sklodowska-
-Curie National Research Institute of Oncology and 
the Agency for Health Technology Assessment and 
Tariff System. Nowotwory. Journal of Oncology 2022; 
72(1): 44–50).

Panel specjalistów pracował wspólnie nad końcowym 
dokumentem w formie konsensusu (nie zgłoszono zdań 
odrębnych) i przez cały czas dokument był dostępny dla 
wszystkich członków panelu (również dla przedstawiciela 
organizacji pacjenckiej).

Ostateczną wersję dokumentu poddano recenzji 
zewnętrznej jednego recenzenta i uwzględniono jego 
uwagi. Wszyscy paneliści wypełnili deklaracje ujaw-
nienia konfliktu interesów, przedstawiono potencjalne 
konflikty interesów.

Dokument wytycznych stworzony był w ramach 
umowy z Ministerstwem Zdrowia w kontekście zada-
nia 19.1 Narodowej Strategii Onkologicznej i będzie 
wdrażany w ramach regulacji prawnych Narodowej 
Strategii Onkologicznej i Krajowej Sieci Onkolo-
gicznej, dokument poza tym nie był w żaden inny 
sposób finansowany.

Przegląd wszystkich badań klinicznych II i III fazy 
dostępnych w PubMed i opublikowanych w latach 
1990–2021 i zawierających hasło mięsak i kość (sarcoma 
and bone) oraz guz olbrzymiokomórkowy kości, struniak, 
mięsak kosciopochodny, chrzęstniakomięsak, mięsak 
Ewinga (giant cell tumor of bone, chordoma, osteosarco-
ma, chondrosarcoma, Ewing sarcoma) oraz aktualnych 
zaleceń ESMO, ASCO, NCCN i PTOK.

Zdaniem autorów opracowanie zawiera najbardziej 
uzasadnione zasady postępowania diagnostyczno- 
-terapeutycznego. Powinny one być jednak interpre-
towane w kontekście indywidualnej sytuacji klinicznej. 
Zalecenia nie zawsze odpowiadają bieżącym zasadom 
refundacji obowiązującym w Polsce (co zaznaczono 
w tekście). W przypadku wątpliwości należy się upewnić 
co do aktualnych możliwości refundacji poszczegól-
nych procedur.

Podsumowanie

	— Wszyscy chorzy z pierwotnymi, złośliwymi nowotworami kości powinni być leczeni w wyspecjalizowanych 
zespołach wielodyscyplinarnych, gdyż ponad 70% występujących mięsaków kości wymaga leczenia skoja-
rzonego (zwłaszcza mięsaki kościopochodne i mięsaki drobnokomórkowe) głównie za pomocą chirurgii 
i chemioterapii. Podstawowym elementem terapii pozostaje zapewnienie miejscowej kontroli mięsaka 
poprzez właściwe radykalne postępowanie chirurgiczne. Decyzję o zakresie leczenia operacyjnego należy 
podejmować przed rozpoczęciem leczenia skojarzonego. W każdym przypadku należy ustalić plan leczenia 
w ramach konsylium wielodyscyplinarnego (III, 1).

	— Warunkiem rozpoczęcia leczenia jest uzyskanie wiarygodnego rozpoznania histopatologicznego zgodnie 
z klasyfikacją WHO (IV, 1).

	— W przypadku podejrzenia mięsaka kości każdy chory winien mieć wykonane: a. badanie RTG kości — za-
kres w zależności od lokalizacji nowotworu; b. badanie MR uzupełnione ewentualnie o badanie TK guza 
zakres w zależności od lokalizacji nowotworu); c. RTG lub TK klatki piersiowej; d. Scyntygrafię kości;  
e. Biopsję otwartą lub gruboigłową/trepanobiosję pod kontrolą USG/TK.

	— Wszyscy chorzy na mięsaki kościopochodne i mięsaki Ewinga (niezależnie od lokalizacji) wymagają leczenia 
skojarzonego z zastosowaniem chemioterapii wielolekowej okołooperacyjnej w ramach ustalonych proto-
kołów terapeutycznych, ponieważ są nowotworami o wysokiej złośliwości histologicznej (wyniki leczenia 
wyłącznie chirurgicznego są złe — poniżej 20% 5-letnich przeżyć) (I, 1). Wyjątkiem jest przykostny mięsak 
kościopochodny (parosteal osteosarcoma) i mięsak kościopochodny centralny o niskim stopniu złośliwości 
leczone wyłącznie chirurgicznie (IV, 2A). Postępowanie u chorych z rzadko wstępującymi pierwotnymi 
pleomorficznymi mięsakami kości o dużej złośliwości jest na ogół podobne jak u chorych z mięsakiem ko-
ściopochodnym i wykorzystywane są zarówno chemioterapia jak i chirurgia. Należy pamiętać, że schematy 
chemioterapii okołooperacyjnej były ocenione przede wszystkim u dzieci i młodych dorosłych z mięsakiem 
kościopochodnym, dlatego leczenie osób powyżej 40.–50. roku życia może wymagać indywidualizacji postę-
powania i ostrożności w doborze schematu chemioterapii. Jeżeli jest to możliwe, należy włączać wszystkich 
tych chorych do prospektywnych badań klinicznych.
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	— W leczeniu radykalnym chorych na mięsaka kościopochodnego standardowo nie ma zastosowania radiote-
rapia (RTH, radiotherapy) choć protonoterapia znajduje zastosowanie w terapii zaawansowanych miejscowo 
mięsaków w lokalizacji osiowej (IV, 2A). Radioterapia okołooperacyjna znajduje zastosowanie w leczeniu 
miejscowo zaawansowanych mięsaków Ewinga (II, 1) oraz stanowi metodę miejscowego leczenia radykal-
nego w przypadkach nieresekcyjnych (II, 1). Dla struniaków i chrzęstniakomięsaków w lokalizacji osiowej 
radioterapia (w tym protonoterapia) jest metodą, którą należy rozważyć w ocenie konsylium (III, 2A).

	— Chorzy z resekcyjnymi przerzutami są leczeni według podobnych zasad jak chorzy ze zlokalizowanym no-
wotworem, choć rokowanie jest istotnie gorsze. W planie leczenia w miarę możliwości należy uwzględnić 
metastazektomię (II, 2A), zaś u chorych, u których nie jest wykonywana metastazektomia rozległe resekcje 
pierwotnego nowotworu nie są właściwym postępowaniem.

	— Chorzy z atypowymi guzami chrzęstnymi mogą być leczeni za pomocą wyłyżeczkowania, zaś w przypadku 
chrzęstniakomięsaków o wyższym stopniu złośliwości oraz wszystkich zlokalizowanych w obrębie miednicy 
i szkieletu osiowego należy zastosować szerokie radykalne wycięcie (IV, 2A).

	— Chorzy z guzami olbrzymiokomórkowymi kości powinni być leczeni za pomocą szerokiego wycięcia (IV, 
2A) lub wyłyżeczkowania (IV, 2B) — leczenie powinno być indywidualizowane.

	— W leczeniu chorych z zaawansowanymi miejscowo nieresekcyjnymi oraz przerzutowymi guzami olbrzymio-
komórkowymi kości lekiem z wyboru jest denosumab (II, 2A).

	— Badania kontrolne po leczeniu zależne są od ryzyka nawrotu i lokalizacji ogniska pierwotnego — z reguły 
obejmują ocenę miejsca po leczeniu ogniska pierwotnego mięsaka i badania obrazowe klatki piersiowe co 
3–6 miesięcy przez pierwsze 5 lat (V, 2B).

Wstęp

Prawidłowe rozpoznanie i skuteczne leczenie skoja-
rzone pierwotnych nowotworów złośliwych kości (mięsaki 
kości) zależą od współpracy radiologów i specjalistów 
medycyny nuklearnej, patologów, chirurgów onkologów 
i ortopedów, onkologów klinicznych, radioterapeutów oraz 
rehabilitantów. Wielospecjalistyczne postępowanie powin-
no być bezwzględnie prowadzone w ośrodkach o odpowied-
nim doświadczeniu (III, 1) [1–3]. Zaleca się współpracę 
wieloośrodkową w ramach Polskiej Grupy Mięsakowej. 
Wprowadzenie leczenia skojarzonego pozwala uzyskać 
5-letnie przeżycia u około 60–70% chorych oraz zwiększyć 
odsetek chorych, u których można zachować kończynę.

Epidemiologia i etiologia

Mięsaki kości u dorosłych stanowią zróżnicowaną 
grupę nowotworów pochodzenia mezenchymalnego. 
Występują rzadko — stanowią poniżej 0,5% nowych 
przypadków wszystkich nowotworów złośliwych  
(ok. 350 zachorowań rocznie w Polsce) [4]. W części 
przypadków szczegółowa histogeneza nie jest znana.

Najczęstszym mięsakiem kości jest kostniako-
mięsak — w Polsce rozpoznawany rocznie u około 
80–100 osób (2–3 na 1 000 000) i częstszy u mężczyzn 
(1,4 wobec 1) oraz osób młodych (ok. 80% zachorowań 
w 2. i 3. dekadzie i około 20% zachorowań na przełomie 
6. i 7. dekady życia). Drugim pod względem częstości 

występowania wśród mięsaków kości u osób dorosłych 
jest chrzęstniakomięsak, a inne (np. włókniakomięsak 
lub niezróżnicowany mięsak pleomorficzny) są znacznie 
rzadsze. Mięsaki drobnokomórkowe (np. mięsak Ewinga 
lub chrzęstniakomięsak mezenchymalny) zajmują trze-
cie miejsce pod względem częstości występowania wśród 
pierwotnych nowotworów złośliwych kości u dorosłych. 
Natomiast w 1. i 2. dekadzie życia mięsak Ewinga jest 
2. — po kostniakomięsaku — pod względem częstości 
występowania (3 przypadki na 1 000 000 — ok. 40–60 za-
chorowań rocznie) pierwotnym nowotworem złośliwym 
kości (u ok. połowy chorych między 10. a 20. rż., dzieci 
poniżej 5. rż. rzadko, chłopcy częściej).

Niewielka część mięsaków wrzecionowatokomór-
kowych występuje na podłożu chorób predysponu-
jących (np. choroba Pageta, zespół Li-Fraumeni lub 
wrodzony siatkówczak — kostniakomięsak, mnogie 
wyrośla chrzęstno-kostne — chrzęstniakomięsak) lub 
może być indukowanych wcześniejszym napromienia-
niem. Mięsaki drobnokomórkowe kości nie rozwijają 
się wtórnie wobec innych stanów oraz nie występują 
w zespołach nowotworów uwarunkowanych rodzinnie 
lub dziedzicznych [5, 6].

Mięsaki kości u dzieci i młodzieży stanowią 7–8,2% 
wszystkich nowotworów w tej grupie wiekowej. Rocznie 
w Polsce stwierdza się około 75 nowych zachorowań. 
Najczęściej rozpoznawany jest mięsak kościopochodny 
(osteosarcoma) — 56% wszystkich guzów kości u dzieci 
i młodzieży (ok. 40 nowych zachorowań rocznie), ko-
lejno mięsak Ewinga 34% (ok. 25 nowych zachorowań 
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rocznie). Pozostałe, dużo rzadziej występujące złośliwe 
guzy kości u dzieci, to chrzęstniakomięsak (chondrosar-
coma) i włókniakomięsak (fibrosarcoma). W nielicznych 
przypadkach układ kostny może być również miejscem 
pierwotnej lokalizacji chłoniaka [7, 8]. Pierwotny chło-
niak kości nie jest przedmiotem omówienia w niniej-
szym opracowaniu.

Diagnostyka

Badanie podmiotowe i przedmiotowe

Najważniejszy i wczesny objaw stanowi ból, który 
zwykle jest silniejszy w nocy i stopniowo narasta 
w kolejnych miesiącach choroby (wyjątek — większość 
chrzęstniakomięsaków). Na późniejszych etapach cho-
roby może występować guz i zniekształcenie zarysu koń-
czyny — objawy są wiązane przez część chorych z urazem 
(w rzeczywistości uraz jedynie zwraca uwagę na chore 
miejsce, ale nie wywołuje nowotworu). W około 40% 
mięsaków drobnokomórkowych występuje tak zwana 
maska zapalna (objawy stanu zapalnego i gorączka), co 
utrudnia właściwe rozpoznanie. U około 60% chorych 
w chwili diagnozy występuje naciekanie tkanek mięk-
kich. Mięsakom kości często towarzyszą zaburzenia 
czynności kończyny (ograniczenie ruchomości najbliżej 
położonego stawu z odruchowym oszczędzaniem) oraz 
utrwalone przykurcze stawowe i złamania patologiczne 
kości w przypadkach miejscowego zaawansowania.

Rozpoznanie wczesnych postaci mięsaków kości 
(objętość poniżej 100 cm3 i brak przekraczania warstwy 
korowej kości) jest bardzo trudne i z reguły przypad-
kowe. W bardziej zaawansowanym miejscowo stadium 
mięsaków drobnokomórkowych kości mogą występować 
objawy ogólne (gorączka, niedokrwistość, osłabienie), 
które — poza zwiększoną aktywnością dehydrogenazy 
kwasu mlekowego (LDH, lactate dehydrogenase) — są 
negatywnymi czynnikami rokowniczymi.

Kostniakomięsak jest najczęściej umiejscowiony 
w okolicach przynasad kości długich — głównie okolica 
dystalnej części kości udowej (okolica stawu kolanowego  
— ok. 50%), proksymalna część kości piszczelowej lub ra-
miennej, głowa kości strzałkowej. Kostniakomięsak rozwija 
się najczęściej na podłożu zdrowej i szybkorosnącej kości 
(osoby młode), ale może również powstać w miejscu wcze-
śniejszych zmian łagodnych (np. dysplazja włóknista, zawał 
kostny lub — u osób w starszym wieku — choroba Pageta). 

Chrzęstniakomięsaki występują częściej w później-
szym okresie życia i często dotyczą kości różnokształt-
nych (miednica, obręcz barkowa) lub proksymalnej 
części kości udowej oraz mogą się rozwijać z istniejących 
wcześniej zmian (np. osteochndroma lub enchondroma). 
Mięsaki Ewinga dotyczą najczęściej trzonu kości długich 
lub płaskich, kręgosłupa i miednicy.

Badania obrazowe

Pierwszym i podstawowym badaniem jest prze-
glądowa rentgenografia (RTG) całej kości w dwóch 
projekcjach wraz z sąsiednim stawem.

W grupie nowotworów drobnokomórkowych obrazy 
RTG często są nietypowe, zwłaszcza w początkowym 
okresie choroby i u małych dzieci. Nowotwór najczę-
ściej niszczy zdrową kość przez ubytki osteolityczne lub 
naciekanie. Niekiedy występują objawy nowotworzenia 
patologicznej tkanki uwapnionej (kostnej lub chrzęstnej) 
oraz złośliwe odczyny okostnowe (np. trójkąt Codmana 
lub spikule). U dzieci i młodzieży w mięsaku Ewinga 
są widoczne ogniska osteolizy i niekiedy współistnie-
ją zmiany sklerotyczne. Bardzo typowe są odczyny 
okostnej, które mogą przebiegać równolegle do kości 
(obraz „łuski cebuli”). Nierzadko współistnieje złama-
nie kości (ok. 15%). W zależności od rodzaju mięsaka 
oraz tempa wzrostu guza naciek może przechodzić na 
płytkę wzrostową, a także może dochodzić do niszczenia 
chrząstki stawowej.

W dalszej diagnostyce (ocena miejscowego zaawan-
sowania nowotworu poprzez określenie rozległości 
zmian w tkankach miękkich i zajęcia warstwy zbitej 
oraz gąbczastej kości) pomocne jest badanie magne-
tycznego rezonansu (MR) pozwalające na wizualizację 
zajęcia szpiku kostnego, stawów i stosunku do struktur 
otaczających oraz tomografii komputerowej (TK). Scyn-
tygrafia kości umożliwia wykluczenie zmian w innych 
częściach układu kostnego. W ocenie zaawansowania 
drobnokomórkowych mięsaków pomocne może być 
wykonanie badania pozytonowej emisyjnej tomografii 
(PET, positron emission tomography) łącznie z badaniem 
TK (PET-TK). Konieczne jest zawsze wykonanie bada-
nia TK klatki piersiowej w celu wykluczenia przerzutów 
(przerzuty w płucach występują u ok. 20% chorych 
w chwili rozpoznania mięsaków kości) [9–11].

Ocena patomorfologiczna

Rozpoznanie histologiczne ustala się na podstawie 
badania tkankowego materiału z biopsji operacyjnej lub 
oligobiopsji. Istotny jest wybór miejsca pobrania mate-
riału (oparty na ocenie chirurga i patologa dokonanej 
na podstawie pełnego postępowania diagnostycznego), 
które powinno zawierać komórki nowotworu niezmie-
nione martwiczo. Miejsce pobrania materiału powinno 
być usunięte w trakcie ostatecznego wycięcia przez jedną 
grupę lekarzy. W mięsakach Ewinga u dorosłych można 
rozważyć pobranie szpiku kostnego do badania histolo-
gicznego, który u około 15% chorych zawiera komórki 
nowotworowe; u dzieci badanie szpiku wchodzi w skład 
obowiązkowych badań przed rozpoczęciem leczenia.

Podstawową metodą biopsji w mięsakach kości jest 
biopsja otwarta, a jedynie część doświadczonych ośrod-
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ków opiera się na badaniu materiału uzyskanego drogą 
trepanobiopsji lub biopsji gruboigłowej (u dzieci i mło-
dzieży metodą z wyboru jest biopsja otwarta) (III, 1).  
Cięcie do biopsji nie powinno kolidować z późniejszą 
operacją i być przyczyną niekorzystnego rozszerzenia 
pól napromieniania oraz zwiększać ryzyka patologicz-
nego złamania. W wyborze najlepszego miejsca można 
wykorzystać resztkową aktywność izotopu (99Tc) po-
danego przy wykonywaniu scyntygrafii i wyznaczyć je 
śródoperacyjnie przy zastosowaniu ręcznej (jałowej) 
gamma-kamery.

Cięcia do biopsji otwartej i późniejszego wycięcia 
radykalnego muszą się pokrywać (blizna po otwartej 
biopsji — nierozerwalny fragment preparatu patologicz-
nego). Biopsję należy wykonać z dala od pęczków naczy-
niowo-nerwowych. Przy wyborze miejsca biopsji trzeba 
wykorzystać wyniki badań RTG i scyntygrafii kości oraz 
stosować zasadę najkrótszej drogi między skórą a guzem. 
Cięcie — wystarczająco długie, by dotrzeć do głęboko 
położonej zmiany — należy prowadzić równolegle do 
długiej osi kończyny. Podczas preparowania nie należy 
przekraczać granic przedziału mięśniowego.

Wycinek z nacieku nowotworowego należy pobierać 
„na ostro” z obwodu (największa proliferacja i najmniejsza 
martwica). W nowotworach bez przekraczania warstwy 
korowej kości długich należy wycinać „okno kostne” 
w najcieńszym miejscu, aby dodatkowo nie osłabiać 
kości i nie sprzyjać patologicznemu złamaniu. Podczas 
pobierania wycinka może dojść do znacznego krwawie-
nia z nowotworu. Należy wykonać staranną hemostazę 
w obrębie tkanek miękkich oraz kości (np. wosk). Ranę 
po pobraniu wycinka należy dokładnie warstwowo za-
mknąć (bez drenażu lub z drenażem — przy czym dren 
należy wyprowadzić w bezpośrednim sąsiedztwie rany 
biopsyjnej), aby nie pozostawiać martwych przestrzeni 
(zszywanie kolejnych warstw mięśni, powięzi, tkanki 
podskórnej i skóry). Dobrą praktyką jest również wyko-
nanie rozmazu na szkiełku podstawowym z pobranego 
wycinka w celu wykonania badania cytologicznego lub 
odcisku tkankowego wałeczka uzyskanego podczas 
gruboigłowej biopsji w celu przeprowadzenia przez pa-
tologa śródoperacyjnej oceny materiału pod względem 
„diagnostyczności” i zawartości odpowiedniej objętości 
dla wykonania prawidłowego badania — przy krwawią-
cych zmianach nowotworowych główną masę materiału 
pobranego przez chirurga może stanowić martwicza 
część nowotworu. Materiał z nowotworu kości powinien 
być przekazany do opracowania patomorfologicznego 
bez utrwalenia, niezbędne jest zabezpieczenie materiału 
do badań molekularnych. Należy również rozważyć po-
branie materiału do badania mikrobiologicznego w celu 
wykluczenia zapalenia kości. Właściwe odwapnienie jest 
kluczowym punktem w rutynowej diagnostyce histopato-
logicznej mięsaków kości. Antygenowość tkanek może 
ulegać zmianom pod wpływem środków odwapniających 

i tym samym nie jest możliwa odpowiednia interpre-
tacja odczynów immunohistochemicznych służących 
do określenia histopatologicznego typu nowotworu. 
Ponadto procedury odwapniania wpływają na jakość 
DNA i RNA. Obecnie badania molekularne, między 
innymi hybrydyzacja fluorescencyjna in situ i sekwen-
cjonowanie nowej generacji, mają coraz większy wpływ 
na ostateczną diagnozę i leczenie. Kwas wersenowy/ede-
tynowy (EDTA, ethylenediaminetetraacetic acid), który 
jest czynnikiem chelatującym o neutralnym pH, wymaga 
dłuższego czasu do całkowitego usunięcia soli wapnia, 
a także początkowego utrwalenia w formalinie, ale jest 
lepszy w zachowaniu morfologii i właściwości tkanek dla 
większości metod molekularnych.

Raport z badania patomorfologicznego powinien się 
opierać na klasyfikacji Światowej Organizacji Zdrowia 
(WHO, World Health Organization) (tab. 1) [12, 13], 
a przy diagnostyce różnicowej nowotworów kości nie-
zbędna jest dostępność badań immunohistochemicznych 
i cytogenetycznych/molekularnych dla oceny charakte-
rystycznych translokacji (V, 2A).

W każdym przypadku — w celu zaplanowania le-
czenia — niezbędne jest uzyskanie informacji na temat 
rozpoznania histologicznego, miejscowego zasięgu 
oraz stadium zaawansowania nowotworu (ograniczony 
lub uogólniony).

Standardy raportów patomorfologicznych uwzględ-
niających dane z badań morfologicznych, immunohisto-
chemicznych i molekularnych zostały opracowane przez 
College of American Pathologists (CAP) oraz Royal College  
of Pathologists (RCPath) [14] (https://https://www.
rcpath.org/resourceLibrary/dataset-for-histopathology-
reports-on-primary-bone-tumours.html; Protocol for the 
examination of specimens from patients with tumors of 
bone. Cancer protocol templates: www.cap.org).

Różnicowanie

Pierwszy etap różnicowania — z wykorzystaniem 
badań RTG — obejmuje wykluczenie nowotworów 
łagodnych oraz dysplazji włóknistej i zmian w przebiegu 
chorób metabolicznych (np. nadczynność przytarczyc). 

Różnicowanie torbieli aneuryzmatycznej (tętniako-
watej) jest trudne, ponieważ zmiana może być wtórna do 
szybko rosnącego nowotworu złośliwego kości.

Kolejny etap polega na histologicznym różnicowaniu 
mięsaka kości na podstawie badania materiału uzyska-
nego drogą otwartej biopsji. W różnicowaniu mięsaków 
kości pomocniczą wartość ma umiejscowienie (najczę-
ściej — okolice przynasadowe w mięsakach wrzeciono-
watokomórkowych i trzony kości w mięsakach drobnoko-
mórkowych). Wykluczenie chłoniaków kości jest istotne, 
ponieważ nie wymagają chirurgicznego leczenia.  
Przerzuty innych nowotworów złośliwych do kości wy-
stępują znacznie częściej niż pierwotne mięsaki, a w róż-

http://www.cap.org/
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wieku dziecięcego (zarodkowy zwojak współczulny, 
chłoniak, zarodkowy mięśniakomięsak prążkowanoko-
mórkowy, prymitywny guz neuroektodermalny i drob-
nokomórkowa postać kostniakomięsaka).

W przypadkach kostniakomięsaków i mięsaków 
Ewinga materiał po resekcji guza lub amputacji wymaga 
oceny odsetka powierzchni przekroju tkanki guza objętej 
martwicą. Rokowanie jest lepsze, jeżeli martwica po 
leczeniu systemowym przedoperacyjnym stanowi 90% 
lub więcej utkania nowotworu.

Ocena zaawansowania

Podstawą klasyfikacji zaawansowania klinicznego 
jest ocena najważniejszych czynników prognostycznych, 
do których należą: histologiczny stopień złośliwości, nowo-
tworowy naciek przez warstwę korową kości, wielkość guza 
pierwotnego oraz stan (przerzuty) w odległych narządach 
(głównie płucach) i regionalnych węzłach chłonnych. Okre-
ślenie stopnia zaawansowania mięsaków kości wykorzy-
stuje klasyfikację TNM według American Joint Com-
mitteeonCancer (AJCC) z 2017 roku, edycja 8 (tab. 2, 3)  
oceną złośliwości histologicznej (G1–G3), stanu 
pierwotnego guza (T1–T3/T4) i regionalnych węzłów 
chłonnych (N) oraz odległych narządów (M) [15]. Skla-
syfikowano w niej odrębnie mięsaki kości zlokalizowane 
w kościach miednicy i w kręgosłupie.

Leczenie

Wszyscy chorzy na pierwotne nowotwory złośliwe kości 
powinni być leczeni w zespołach wielospecjalistycznych (III, 1),  
ponieważ ponad 70% mięsaków kości wymaga postępo-
wania skojarzonego [zwłaszcza mięsaki kościopochodne 
i drobnokomórkowe (I, 1)] z udziałem — przede wszyst-
kim — leczenia chirurgicznego i chemioterapii (tab. 4) 
[5, 6, 8, 10, 11, 16, 17]. Podstawowym celem jest uzyskanie 
miejscowej kontroli mięsaka przez właściwe chirurgiczne 
leczenie o charakterze radykalnym. Decyzję o zakresie 
tego typu terapii należy podejmować przed rozpoczęciem 
leczenia skojarzonego, a chorzy powinni wyrazić zgodę na 
planowane wycięcie przed rozpoczęciem wstępnej che-
mioterapii (CTH, chemotherapy). W przypadku złamania 
patologicznego kości przed leczeniem przeciwwskazane 
jest wykonywanie zespoleń wewnętrznych ze względu na 
ryzyko miejscowego rozsiewu komórek mięsaka i dyskwa-
lifikacji od operacji oszczędzającej kończynę.

Pod względem strategii leczenia mięsaki kości 
można podzielić na 4 podstawowe grupy: mięsaki ko-
ściopochodne i inne rzadsze wrzecionowatokomórkowe, 
chrzęstniakomięsaki, mięsaki drobnokomórkowe oraz 
guzy olbrzymiokomórkowe.

Podczas podejmowania decyzji odnośnie do leczenia 
u chorych na mięsaki wrzecionowatokomórkowe (głów-

Tabela 1. Klasyfikacja Światowej Organizacji Zdrowia 
pierwotnych złośliwych nowotworów, edycja 5 [9]

Mięsaki kościopochodne

Kostniakomięsak (osteosarcoma) 

Postać konwencjonalna (klasyczna)

• podtyp chondroblastyczny

• podtyp fibroblastyczny

• podtyp osteoblastyczny twardniejący

Postać teleangiektatyczna

Postać drobnokomórkowa

Postać centralna o niskim stopniu złośliwości Wtórny

Przykostny (parostealny)

Okołokostny (periostealny, okostnowy) Powierzchowny 
o wysokim stopniu złośliwości

Nowotwory wywodzące się z chrząstki

Chrzęstniakomięsak (chondrosarcoma) 1., 2. stopień 
złośliwości histologicznej

Periostealny

Odróżnicowany

Mezenchymalny

Jasnokomórkowy

Nowotwory z tkanki łącznej włóknistej

Włókniakomięsak (fibrosarcoma)

Nowotwory układu krwiotwórczego

Szpiczak plazmatycznokomórkowy* 

Chłoniak złośliwy NOS*

Guz olbrzymiokomórkowy kości (giant cell tumor of bone) 

Złośliwy guz olbrzymiokomórkowy

Nowotwory ze struny grzbietowej

Struniak (chordoma), nisko zróżnicowany struniak, 
odróżnicowany struniak

Nowotwory naczyniopochodne

Naczyniakomięsak (angiosarcoma)

Śródbłoniak nabłonkowaty 
(epithelioid haemangioendothelioma)

Mięsak Ewinga

Inne nowotwory

Niezróżnicowany mięsak wielopostaciowy kości

Szkliwiak (adamantinoma)

Mięśniakomięsak gładkokomórkowy (leiomyosarcoma)

*Szpiczak i pierwotny chłoniak kości nie są przedmiotem omówienia 
w niniejszym rozdziale; NOS — not otherwise specified

nicowaniu dodatkowe znaczenie ma wiek chorych (mięsaki 
występują znacznie częściej u młodszych osób).

U dzieci i młodzieży w różnicowaniu należy uwzględ-
nić wszystkie nowotwory drobnookrągłokomórkowe 
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	— CTH nie jest stosowana w leczeniu chorych na 
chrzęstniakomięsaki — wyjątek stanowią podtypy 
chrzęstniakomięsaka mezenchymalnego, gdzie sto-
sowane są zwykle protokoły znane z leczenia mięska 
Ewinga, oraz chrzęstniakomięska odróżnicowanego, 
gdzie można rozważyć leczenie skojarzone z CTH 
jak w mięsaku kościopochodnym [18];

	— podejmowanie decyzji o zakresie wycięcia przed 
rozpoczęciem leczenia skojarzonego — na plano-
waną operację chorzy powinni wyrazić zgodę przed 
rozpoczęciem CTH przedoperacyjnej, ponieważ 
skuteczność wstępnego leczenia może powodować 
nieuzasadnione nadzieje na możliwość uniknięcia 
amputacji lub w ogóle leczenia chirurgicznego (brak 
wiedzy, zrozumienia i akceptacji przez chorego 
podjętych pierwotnie decyzji operacyjnych może 
prowadzić do konfliktu i rezygnacji z proponowa-
nej operacji, będącej podstawą leczenia i wylecze-
nia chorego);

	— standardowo nieuwzględnianie RTH w radykalnym 
leczeniu kostniakomięsaka (II, 2A);

	— chorzy z resekcyjnymi przerzutami są leczeni według 
podobnych zasad jak chorzy ze zlokalizowanym 
nowotworem, choć rokowanie jest istotnie gor-
sze. W planie leczenia w miarę możliwości należy 
uwzględnić wycięcie przerzutów;

	— stosowanie 3-etapowego postępowania w przypadku 
najczęstszych złośliwych nowotworów kości u dzieci 
i młodzieży:
•	 etap I — CTH wstępna w celu ograniczenia 

ogniska pierwotnego nowotworu oraz zniszczenia 
mikroprzerzutów (4–16 tygodni w zależności od 
stosowanego schematu CTH oraz odpowiedzi 
na leczenie — schemat EURAMOS w kost-
niakomięsaku i Euro Ewing 2012 [19] w mięsa-
ku Ewinga);

•	 etap II — leczenie ogniska pierwotnego nowo-
tworu (postępowanie chirurgiczne i/lub napro-
mienianie w zależności od rodzaju nowotworu, 
lokalizacji ogniska oraz wieku chorego) — obo-
wiązuje zasada usunięcia guza z marginesem 
niezmienionych tkanek (zabieg radykalny 
w ocenie histopatologicznej z dążeniem do 
zachowania kończyny — o ile to możliwe 
— i uzupełnienia powstałego ubytku przeszcze-
pem kostnym, endoprotezą lub inną formą 
rekonstrukcji) oraz stosowania napromienia-
nia w warunkach planowanej trójwymiarowo 
RTH konformalnej (możliwość zastosowania 
wyższych dawek promieniowania celowanego 
w krótszym czasie oraz znaczne zmniejszenie ry-
zyka powikłań — dawka 40–65 cGy w zależności 
od tolerancji tkanek objętych napromienianiem 
oraz wieku chorego), 

Tabela 2. Raport patomorfologiczny nowotworu 
kości (zmodyfikowany według College of American 
Pathologists i Royal College of Pathologists) [10, 11]

Nazwa anatomiczna kości, z której pochodzi materiał do 
badania i wymiary materiału

Rodzaj otrzymanego materiału do badania (biopsja: 
gruboigłowa, otwarta, wycinająca; wycięcie: częściowe, 
szerokie, radykalne, oszczędzające, amputacja kończyny)

Lokalizacja zmiany w obrębie kości: nasada, przynasada, trzon 
kości, część korowa, część rdzenna, okostna, powierzchnia kości

Naciekanie okolicznych struktur: guz naciekający okoliczne 
tkanki miękkie i struktury stawu

Zmiana jednoogniskowa lub wieloogniskowa Wymiary guza: 
3 wymiary

Typ nowotworu wg klasyfikacji histogenetycznej WHO 
(nazwa w języku polskim i angielskim) [9]

Stopień zaawansowania patomorfologicznego pTNM 
(AJCC/UICC) [15]

Martwica i aktywność mitotyczna

Stopień histologicznej złośliwości (grade) G1, G2, G3  
(WHO i FNCLCC) [12]

Obecność zatorów z komórek nowotworowych w naczyniach 
chłonnych, żylnych

Marginesy chirurgiczne oceniane w materiale po chirurgicznym 
usunięciu nowotworu z oceną wymiaru najwęższego 
marginesu: ujemne (R0), mikroskopowo dodatnie (R1), 
makroskopowo dodatnie (R2)

Wynik badania immunohistochemicznego

Wynik diagnostycznego badania cytogenetycznego 
i molekularnego

Wynik badania radiologicznego lub/i obrazowego i korelacja 
z wynikiem badania histopatologicznego

Rodzaj leczenia poprzedzającego resekcję i zmiany morfologiczne 
guza określane, jako skutek tego leczenia, w postaci odsetka 
powierzchni przekroju guza zajętego przez martwicę

AJCC — American Joint Committee on Cancer; FNCLCC — Fédération 
Nationale des Centres de Lutte Contre Le Cancer; UICC — Union for 
International Cancer Control; WHO — World Health Organization

nie kostniakomięsaka) i drobnokomórkowe obowiązują 
następujące zasady [5, 6, 10, 11, 16]:

	— uzyskanie wiarygodnego rozpoznania histologiczne-
go przed rozpoczęciem leczenia (IV, 1);

	— stosowanie skojarzonego leczenia w ramach ustalo-
nych protokołów terapeutycznych (I, 1), ponieważ są 
to nowotwory o wysokiej złośliwości histologicznej 
(wyniki wyłącznego leczenia chirurgicznego są złe 
— poniżej 20% 5-letnich przeżyć) poza przykostnym 
mięsakiem kościopochodnym (dyskusyjne może być 
stosowanie CTH okołooperacyjnej u chorych na 
mięsaki wrzecionowatokomórowe w wieku powyżej 
50 lat) — w miarę możliwości należy proponować 
chorym leczenie w ramach prospektywnych ba-
dań klinicznych;
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Tabela 3. Stopnie zaawansowania klinicznego w mięsakach kości według American Joint Committee on Cancer 2017 [15]

Guz pierwotny [T], lokalizacja: kończyny, tufów, czaszka (wraz z twarzoczaszką)

TX Nie można ocenił guza pierwotnego

T0 Nie stwierdza się obecności guza pierwotnego

T1 Guz o wielkości 8 cm lub poniżej w największym wymiarze

T2 Guz o wielkości ponad 8 cm w największym wymiarze

T3 Oddzielne ogniska nowotworowe w obrębie pierwotnej kości (przerzuty „skaczące”)

Guz pierwotny [T], lokalizacja: kręgosłup

TX Nie można ocenić guza pierwotnego

T0 Nie stwierdza się obecności guza pierwotnego

T1 Guz ograniczony do jednego segmentu kręgosłupa lub dwóch sąsiednich segmentów

T2 Guz obejmujący trzy sąsiednie segmenty kręgosłupa

T3 Guz obejmujący cztery i więcej sąsiednich segmentów kręgosłupa bądź co najmniej dwa niesąsiadujące segmenty

T4 Guz szerzący się do kanału kręgowego lub naciekający duże naczynia krwionośne

T4a Makroskopowe naciekanie dużych naczyń lub zatory nowotworowe w dużych naczyniach

T4b Szerzenie się do kanału kręgowego

Guz pierwotny [T], lokalizacja: miednica

TX Nie można ocenić guza pierwotnego

T0 Nie stwierdza się obecności guza pierwotnego

T1 Guz ograniczony do jednego segmentu miednicy bez nacieku pozakostnego

       T1a Guz o największym wymiarze do 8 cm

       T1b Guz o największym wymiarze przekraczającym 8 cm

T2 Guz obejmujący jeden segment miednicy z naciekiem pozakostnym lub guz obejmujący dwa segmenty bez 
nacieku pozakostnego

       T2a Guz o największym wymiarze do 8 cm

       T2b Guz o największym wymiarze przekraczającym 8 cm

T3 Guz zajmujący dwa segmenty miednicy i obecny naciek pozakostny

       T3a Guz o największym wymiarze do 8 cm

       T3b Guz o największym wymiarze przekraczającym 8 cm

T4 Guz zajmujący trzy segmenty miednicy lub przekraczający staw krzyżowo-biodrowy

       T4a Guz naciekający staw krzyżowo-biodrowy,krzyżowo-biodrowy,szerzący, się przyśrodkowo od otworów (brzusznych) 
kości krzyżowej

       T4b Guz obejmujący naczynia biodrowe zewnętrzne lub obecność makroskopowych zatorów nowotworowych 
w dużych naczyniach miednicy

Regionalne węzły chłonne [N]

NX* Nie można ocenić regionalnych węzłów chłonnych

N0 Brak przerzutów do regionalnych węzłów chłonnych

N1 Obecność przerzutów do regionalnych węzłów chłonnych

Przerzuty odlegle [M]

MX Nie można ocenić obecności przerzutów do narządów odległych

M0 Brak przerzutów odległych

M1 Obecność przerzutów odległych

        M1a Przerzuty do płuc

       M1b Przerzuty do kości lub innych narządów odległych

*Z powodu rzadkości przerzutów mięsaków kości do węzłów chłonnych należy unikać stosowania kategorii NX i zastępować ją kategorią N0, chyba że 
istnieją kliniczne dowody na zajęcie węzłów chłonnych.
Dodatkowe oznaczenia TNM:
•	 Dodatkowe oznaczenie pT(m)NM; oznaczenie „m” określa obecność kilku ognisk nowo tworu w jednej lokalizacji.
•	 Dodatkowe oznaczenie rTNM; „r” określa materiał, który został oceniony jako wznowa wcześniej diagnozowanego nowotworu, po okresie remisji.
•	 Dodatkowe oznaczenie ypTNM; oznaczenie „y” określa materiał, który został oceniany po lub w trakcie leczenia chemioterapeutycznego, 

radioterapeutycznego lub obiema metodami.

Æ
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Tabela 3 cd. Stopnie zaawansowania klinicznego w mięsakach kości według American Joint Committee on Cancer 
2017 [15]

Stopień złośliwości histologicznej [G]

GX Nie można ocenić stopnia złośliwości histologicznej

G1 Dobrze zróżnicowany nowotwór — niski stopień złośliwości histologicznej

G2 Pośredniozróżnicowany nowotwór — wysoki stopień złośliwości histologicznej

G3 Niskozróżnicowany nowotwór — wysoki stopień zlośliwości histologicznej

Grupy prognostyczne według 8. edycji TNM AJCC (uwaga: dotyczy tylko lokalizacji w obrębie kończyn, tułowia i czaszki, brak 
jest grup prognostycznych dla nowotworów w obrębie kręgosłupa i miednicy)

Zaawansowanie Cecha T Cecha N Cecha M Stopień G

IA T1 N0 M0 G1, GX

IB T2–T3 N0 M0 G1 GX

IIA T1 N0 M0 G2, G3

IIB T2 N0 M0 G2, G3

III T3 N0 M0 G2, G3

IVA Każde T N0 M1a Każde G

IVB Każde T N1 Każde M Każde G

IVB Każde T Każde N M1b Każde G

G (grade)— stopień; TNM (tumor, nodus, metastases)— guz, węzeł, przerzuty

Stopień złośliwości 
histologicznej

Typ histologiczny mięsaka kości

G2 (niski) Kostniakomięsak okolokostny (periostealny) 

Chrzęstniakomięsak G1

Chrzęstniakomięsak jasnokomórkowy

Kostniakomięsak — postać centralna o niskim stopniu złośliwości

G2 (wysoki) Kostniakomięsak okolokostny (periostealny) 

Chrzęstniakomięsak G2

Klasyczna postać szkliwiaka (adamantinoma) 

Struniak

G3 (wysoki) Kostniakomięsak (postać konwencjonalna, teleangiektatyczna, drobnokomórkowa, powierzchowny 
o wysokim stopniu złośliwości, wtórny)

Niezróżnicowany mięsak pleomorficzny o wysokim stopniu złośliwości

Mięsak Ewinga

Chrzęstniakomięsak G3

Chrzęstniakomięsak odróżnicowany

Chrzęstniakomięsak mezenchymalny

Odróżnicowany struniak

Złośliwy guz olbrzymiokomórkowy kości

Mięsaki typu mięsaków tkanek miękkich (np. leiomyosarcoma — mięśniakomięsak 
gladkokomórkowy kości)

•	 etap III — CTH pooperacyjna w celu zwiększe-
nia szans uzyskania wyleczenia (4–8 miesięcy 
w zależności od rodzaju nowotworu); w mięsaku 
Ewinga u dzieci i młodzieży w przypadku złej 
odpowiedzi na wstępną CTH lub w przypadku 

wyjściowo licznych ognisk przerzutowych cho-
roby można zastosować konsolidację leczenia 
poprzez wysokodawkowaną CTH z następowym 
przeszczepieniem komórek macierzystych po-
branych od chorego w trakcie I etapu leczenia; 
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w przypadku progresji nowotworu konieczna 
jest zmiana schematu i/lub wcześniejsze leczenie 
ogniska pierwotnego.

Leczenie chirurgiczne

Większa skuteczność diagnostyki, wprowadzenie 
zasad leczenia skojarzonego i postęp technologiczny spo- 
wodowały rozszerzenie wskazań do stosowania leczenia 
z możliwością zaoszczędzenia kończyn. Chirurgiczne le-
czenie oszczędzające musi zapewniać radykalne miejscowo 
wycięcie nowotworu (R0 — mikroskopowo bez nacieku 
w linii cięcia chirurgicznego) oraz musi powodować uzy-
skanie efektów czynnościowych lepszych niż po amputacji 
i protezowaniu zewnętrznym bez pogorszenia jakości życia. 
Zabiegi oszczędzające należy planować jedynie w przy-
padku uzyskania stabilizacji lub częściowej odpowiedzi 
po wstępnej CTH. Możliwości zachowania dobrej spraw-
ności kończyny obejmują: nieobecność bólu, zachowanie 
czucia głębokiego i powierzchownego oraz funkcjonalność 
kończyny (kończyna górna — zachowanie przynajmniej 
chwytnej funkcji ręki, kończyna dolna — zachowanie 
funkcji podporowej i możliwość chodzenia). Wskazania 
do chirurgicznego leczenia oszczędzającego u dzieci i mło-
dzieży są ustalane przy uwzględnieniu rodzaju nowotworu 
(rozpoznanie histologiczne), odpowiedzi na wstępną CTH, 
anatomicznej lokalizacji zmiany, lokalizacji blizny po 
biopsji guza, stosunku do otaczających tkanek i struktur 
(naczynia krwionośne i nerwy) oraz wieku i stylu życia. 

Postępowanie chirurgiczne składa się z 3 elementów: 
wycięcia nowotworu, rekonstrukcji kostnej, pokrycia 
ubytku tkankami miękkimi.

Nowotwór należy usuwać z obrzeżem całkowicie 
niezmienionych tkanek po wydzieleniu pęczków naczy-
niowo-nerwowych. Wraz z guzem należy usunąć bliznę 
po biopsji i — o ile to możliwe — wskazane jest usuwanie 
guza zewnątrzstawowo.

Najczęściej stosowanymi formami rekonstrukcji są:
	— wycięcie guza z następowym unieruchomieniem stawu;
	— wycięcie guza z wyłuszczeniem w stawie i rekon-
strukcją za pomocą endoprotezy lub kostnego prze-
szczepu;

	— pozastawowe wycięcie guza z rekonstrukcją kost-
nym przeszczepem.
Ostatnim, najtrudniejszym, etapem chirurgicznego 

leczenia jest uzupełnienie powstałego ubytku tkanek 
miękkich. Wykorzystuje się tu różne techniki rekon-
strukcji i mikrochirurgii, umożliwiające przemieszczanie 
płatów mięśniowych lub skórno-mięśniowych (np. prze-
mieszczenie brzuśca mięśnia brzuchatego łydki) co 
jest szczególnie przydatne przy rozległych zmianach 
nowotworowych w zakresie bliższej części podudzia 
(kość piszczelowa) Rodzaj wykonanej rekonstrukcji 
zależy od: wielkości i lokalizacji guza, wieku i aktyw-
ności chorego oraz wiedzy i doświadczenia zespołu 
operującego. Analiza wyników badań obrazowych oraz 
uzyskanej odpowiedzi na wstępną CTH umożliwia 
określenie maksymalnego zasięgu nowotworu oraz 
ustalenie planowanej rozległości wycięcia z niezbędnym 
marginesem prawidłowej kości. Jeżeli mimo rozległości 
wycięcia istnieje możliwość zachowania kończyny lub jej 
podstawowej funkcji to należy ustalić typ rekonstrukcji 
z uwzględnieniem lokalizacji guza i wieku chorego 
(w tym trzeba porównać kalendarzowy wiek z wiekiem 
kostnym określanym w badaniu RTG nadgarstków). 
Jeżeli istnieje duże prawdopodobieństwo dalszego 
wzrostu chorego i z tabel predykcji wzrostu oraz siatki 
centylowej wysokości ciała wynika, że chory urośnie 
więcej niż 4 cm, ustala się wskazania do rekonstrukcji 
z wykorzystaniem endoprotez rosnących, umożliwia-
jących wydłużanie kończyny. Ze względu na koniecz- 
ność kontynuowania CTH w okresie pooperacyjnym, 
obniżoną odporność i możliwość wystąpienia powikłań 
infekcyjnych, preferuje się system nieinwazyjny, elek-
tromagnetyczny, niewymagający kolejnej interwencji 
operacyjnej. U pozostałych chorych stosowany jest 
system modularny (bezcementowy). Implantacja endo-
protezy onkologicznej wiąże się z możliwością powikłań 
w ciągu całego życia chorego prowadzących nawet do 
konieczności amputacji kończyny. Podstawowe proble-
my to utrzymanie sprawności mechanicznej endoprotez 
i zapobieganie zanikowi kości w sąsiedztwie endopro-
tezy. W niektórych przypadkach nie ma konieczności 
zastępowania wyciętego fragmentu kości (np. operacje 

Tabela 4. Zasady standardowego leczenia w poszczególnych podtypach mięsaków kości

Indukcyjna 
chemioterapia

Chirurgia Radioterapia Uzupełniająca 
chemioterapia

Mięsak kościopochodny i rzadsze mięsaki 
wrzecionowato-komórkowe

Tak Tak Nie Tak

Chrzęstniakomięsak* Nie Tak Nie Nie

Mięsak Ewinga/PNET (mięsaki drobnokomórkowe) Tak Tak Tak Tak

Guz olbrzymiokomórkowy Nie** Tak Tak Nie

*Z wyłączeniem podtypu mezenchymalnego i odróżnicowanego, dla których stosuje się, odpowiednio, schematy jak w mięsakach drobnokomórkowych 
i mięsaku kościopochodnym; **Ewentualnie leczenie ukierunkowane molekularnie denosumabem; PNET (primitive neuroectodermal tumor) — prymitywny 
guz neuroektodermalny
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Tabela 5. Przeciwwskazania do operacji oszczęd zających 
w mięsakach kości [5, 20]

1.	 Niezastosowanie chemioterapii indukcyjnej 
(przedoperacyjnej) w przypadkach mięsaka 
kościopochodnego/mięsaków drobnokomórkowych

2.	 Rozległy naciek tkanek miękkich i struktur naczyniowo-
nerwowych

3.	 Złamanie patologiczne kości (przeciwwskazanie względne)

4.	 Złe umiejscowienie biopsji otwartej

5.	 Brak możliwości obserwacji po leczeniu

6.	 Niekiedy w przypadkach powikłań po implantacji protezy 
wewnętrznej

miednicy lub obręczy barkowej). Niekiedy oprócz rekon-
strukcji fragmentów kości niezbędne są rekonstrukcje 
w zakresie struktur mięśniowo-więzadłowych, a czasem 
również naczyniowych. W przypadku braku możliwości 
radykalnego wycięcia przy zastosowaniu metod oszczę-
dzających kończynę konieczne jest wykonanie amputacji 
(tab. 5) na prawidłowym poziomie (powyżej stawu 
i dogłowowo od zajętej nowotworem kości). Leczenie 
chirurgiczne pozostaje jedyną metodą postępowania 
w chrzęstniakomięsakach (wyjątek — postacie mezen-
chymalne i odróżnicowane).

Niektórzy chorzy na mięsaki kości w stadium uogól-
nienia (głównie — M1a) mają szanse na wyleczenie pod 
warunkiem właściwego skojarzenia CTH z radykalnym 
leczeniem chirurgicznym przerzutów pod warunkiem 
uzyskania właściwej kontroli miejscowej nowotworu.

Leczenie skojarzone

Mięsaki wrzecionowatokomórkowe
Mięsaki wrzecionowatokomórkowe (głównie kost-

niakomięsak i chrzęstniakomięsak) wymagają przede 
wszystkim leczenia chirurgicznego w celu miejscowego 
opanowania choroby. W przypadkach mięsaka kościo-
pochodnego (jak i rzadko występujących mięsaków 
o wysokim stopniu złośliwości, np. niezrożnicowanego 
mięsaka wielopostaciowego kości oraz włókniakomięsa-
ka), niezależnie od lokalizacji, konieczne jest dołączenie 
uzupełniającej CTH przed i po operacji (I, 1) [schematy 
z udziałem doksorubicyny, cisplatyny, ifosfamidu i me-
totreksatu (I, 1)] w celu poprawy przeżycia wolnego 
od przerzutów w płucach i przeżyć całkowitych (ryc. 1) 
[5, 6, 9–11, 16, 20–25], a w leczeniu kolejnych linii stosuje 
się ifosfamid z etopozydem lub gemcytabinę z docetak
selem (II, A) [26, 27]. Mięsaki wrzecionowatokomór-
kowe zwykle są oporne na napromienianie. Rokowanie 
chorych na mięsaki wrzecionowatokomórkowe różni 
się w zależności od stopnia złośliwości histologicznej 
i odpowiedzi na wstępną CTH, ale ogólnie przeżycia 
5-letnie wynoszą około 70% lub więcej pod warunkiem 

prawidłowego rozpoznania i leczenia. Warunkiem 
rozpoczęcia leczenia jest weryfikacja histologiczna. Do 
najważniejszych czynników prognostycznych w chwili 
rozpoznania należą: wielkość i lokalizacja guza, sto-
pień złośliwości histologicznej oraz obecność lub brak 
przerzutów. Wielkość guza koreluje z aktywnością LDH 
oraz fosfatazy zasadowej, a stwierdzenie wartości stę-
żeń tych enzymów stanowiących wielokrotność normy 
stanowi czynnik złego rokowania (podobnie jak znaczna 
wielkość guza) [5, 16, 25]. Najlepiej rokują chorzy 
z lokalizacją kończynową i umiejscowieniem dystalnym 
guza. Gorsze rokowanie dotyczy chorych z mięsakami 
zlokalizowanymi w kręgach oraz w kościach miednicy, 
gdzie często nie ma możliwości przeprowadzenia rady-
kalnej resekcji i obecnie podejmowane są próby stoso-
wania protonoterapii). Obecność przerzutów w chwili 
rozpoznania mięsaka stanowi kolejny czynnik złego 
rokowania. Szansa na uzyskanie całkowitego wyleczenia 
zależy u tych chorych między innymi od umiejscowienia 
i liczby zmian, a także od możliwości ich radykalnej re-
sekcji (pojedynczy przerzut — rokowanie lepsze, mnogie 
i obustronne przerzuty — rokowanie gorsze). Najgorzej 
rokują chorzy z rozsiewem w kościach (rzadko w chwili 
rozpoznania) i mózgu (wyjątkowo w początkowym 
okresie choroby, częściej przy kolejnych nawrotach). 
Obecnie największe znaczenie rokownicze mają czynniki 
ustalane po wycięciu guza — nieradykalność resekcji 
i niski stopień martwicy guza po wstępnej CTH (ponad 
90% komórek zmienionych martwiczo — lepsze roko-
wanie wobec 10% lub więcej „żywych” komórek — złe 
rokowanie [28]). Szansa 5-letniego przeżycia dla grupy 
o korzystnym rokowaniu wynosi 75–80% w odróżnieniu 
od grupy złego rokowania, w której 45–55% chorych 
przeżywa 5 lat.
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Rycina 1. Schemat postępowania w kostniakomięsakach
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Postępowanie u dorosłych chorych na mięsaka 
kościopochodnego rozpoczynają 3–4 cykle CTH przed-
operacyjnej (najczęściej doksorubicyna i cisplatyna 
oraz ewentualnie trzeci lek, jakim jest wysokodawko-
wany metotreksat) stosowane w rytmie 3-tygodniowym. 
Metotreksat nie znajduje powszechnego zastosowania 
u dorosłych chorych (zwłaszcza > 40. roku życia) na 
mięsaka kościopochodnego ze względu na toksyczność 
i brak ewidentnego wpływu na poprawę przeżycia [29], 
ale jest standardowo wykorzystywany w protokołach 
leczniczych u dzieci i młodzieży. Obecnie wiadomo, 
że eskalacja CTH w pierwszej linii leczenia nie po-
prawia przeżyć i wskazane jest zachowanie ifosfamidu 
do wykorzystania w drugiej linii leczenia. Obecnie 
niezastosowanie CTH okołooperacyjnej u chorych 
na mięsaka kościopochodnego należy uznać za błąd. 
W przypadku lokalizacji w obrębie twarzoczaszki należy 
ściśle monitorować odpowiedź na CHT przedoperacyj-
ną dla utrzymania operacyjności nowotworu (IV, B) 
[30, 31]. W terminie 4.–5. cyklu (3 tygodnie po 3. cyklu 
CTH) należy przeprowadzić operację, której celem jest 
radykalne usunięcie ogniska pierwotnego mięsaka. Do 
niedawna wybór schematu pooperacyjnej CTH opierał 
się na ocenie odpowiedzi histopatologicznej w prepara-
cie operacyjnym (w przypadku dobrej odpowiedzi kon-
tynuowano leczenie według początkowo stosowanego 
programu przez okres 2–12 cykli, natomiast w razie 
stwierdzenia niezadowalającej odpowiedzi patologicznej 
rozważano zastosowanie innych leków, np. ifosfamidu 
i etopozydu po wcześniejszym stosowaniu doksorubicyny 
i cisplatyny). Wyniki badań prowadzonych w ramach 
EURAMOS-1 wykazały, że dodanie ifosfamidu oraz 
etopozydu do CTH pooperacyjnej u chorych z gorszym 
rokowaniem (brak odpowiedzi) nie poprawia przeżyć 
(brak korzyści z intensyfikacji/zmiany schematu lecze-
nia) [32]. Jedynie w przypadku wariantu przykostnego 
mięsaka kościopochodnego o niskim stopniu złośliwości 
podstawą leczenia jest radykalne usunięcie zmiany bez 
CHT okołooperacyjnej. Chemioterapia jest stosowana 
pooperacyjnie w przypadku stwierdzenia ognisk odróż-
nicowanych o wysokim stopniu złośliwości.

Muramylotripeptyd jest lekiem immunostymulu-
jącym zarejestrowanym do leczenia uzupełniającego 
w skojarzeniu z wielolekową CTH u chorych w wieku 
poniżej 30 lat po radykalnej resekcji mięsaka kościo-
pochodnego bez przerzutów w narządach odległych 
na podstawie jednego badania klinicznego, w którym 
wykazano poprawę przeżyć całkowitych (względne 
zmniejszenie ryzyka zgonu o 28%, wydłużenie 6-letnich 
przeżyć ogółem z 70% do 78%) [33] (II, C), jednak 
właściwe umiejscowienie leku w schemacie postępowa-
nia wymaga dalszych badań, nie jest on refundowany 
w Polsce.

Mięsaki drobnokomórkowe
Mięsaki drobnokomórkowe (głównie mięsaki Ewinga 

[34], jak również postać mezenchymalna chrzęstnia-
komięsaka) są nowotworami niskozróżnicowanymi 
i wrażliwymi na napromienianie (wykorzystywane w le-
czeniu ogniska pierwotnego) oraz cechują się wysokim 
odsetkiem odpowiedzi na wielolekową CTH [5, 6]. 
Chorzy wymagają długotrwałego leczenia skojarzonego 
(rozpoczynanego od CTH) (I, 1). Rokowanie jest gorsze 
niż w mięsakach wrzecionowatokomórkowych, a prze-
życia 5-letnie u dorosłych wynoszą 30–40%, zaś u dzieci 
i młodzieży stanowią 56–65%. Chorych należy infor-
mować o czasie trwania leczenia (niemal 12 miesięcy), 
działaniach niepożądanych CTH i RTH (bezpośrednich 
i odległych) oraz kalectwie czynnościowym w wyniku 
leczenia operacyjnego (zarówno oszczędzającego koń-
czynę, jak i amputacji).

Biorąc pod uwagę względnie niewielką liczbę 
chorych na mięsaki drobnokomórkowe oraz znaczne 
trudności w uzyskaniu długoletnich przeżyć, wskazane 
jest prowadzenie leczenia w ośrodkach onkologicznych 
z dużym doświadczeniem. Poza niezbędnym doświadcze-
niem w leczeniu operacyjnym i systemowym, dodatko-
wym argumentem jest promieniowrażliwość mięsaków 
drobnokomórkowych kości (w odróżnieniu od postaci 
wrzecionowatokomórkowych) i istotna rola odpowiednio 
przeprowadzonej RTH w leczeniu skojarzonym.

Ze względu na chemiowrażliwość mięsaków drobno-
komórkowych leczenie rozpoczyna się od CTH (ryc. 2)  
niezależnie od stopnia klinicznego zaawansowania 
(M0 lub M1). Do aktywnych leków zalicza się: cyklofos
famid, ifosfamid, doksorubicynę, daktynomycynę, eto-

Rycina 2. Schemat postępowania w mięsakach drobno-
komórkowych
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pozyd i winkrystynę (I, 1) [5, 6, 10, 11, 16, 35–39]. Dawki 
i schemat poszczególnych programów wielolekowych 
zależą od przyjętych lokalnie protokołów postępowa-
nia i pojawiającej się w trakcie leczenia toksyczności. 
Dołączenie ifosfamidu i etopozydu do standardowego 
leczenia (schemat VCD) u chorych bez przerzutów 
wydłuża czas przeżycia wolnego od nawrotu i przeżycie 
całkowite (I, A) [37]. Przedmiotem randomizowanego 
badania III fazy Euro Ewing 2012 jest porównanie 
dwóch najpopularniejszych programów leczenia (sche-
mat leczenia indukcyjnego VIDE + leczenie poopera-
cyjne VAC/VAI ze schematem VCD/IE). Wykazano, 
że intensywny schemat VCD/IE był skuteczniejszy niż 
VIDE w odniesieniu do EFS i OS przy porównywalnej 
toksyczności i obecnie jest preferowanym postępo-
waniem w I linii zlokalizowanych mięsaków Ewinga 
(I, B) [40]. Po CTH indukcyjnej (3–6 cykli) powinny 
być stosowane miejscowe leczenie chirurgiczne i RTH 
okołooperacyjna (III, 2A) [16, 41–43]. W przypadku 
gdy przy kwalifikacji wielkość guza przekracza 8 cm, 
a uzyskanie negatywnych marginesów chirurgicznych 
jest wątpliwe, zawsze należy rozważyć przedoperacyjną 
RTH lub RTH i CTH, co daje szansę na przeprowadzenie 
radykalnej resekcji, a obszar i dawka napromieniania 
będzie znacznie mniejsza niż w przypadku leczenia 
pooperacyjnego (III, 2A). W badaniach klinicznych 
nie udowodniono, aby napromienianie całej kości 
wiązało się z poprawą kontroli miejscowej, a także 
nie wykazano istotnej przewagi stosowania dawek 
powyżej 60 Gy na przeżycie chorych w porównaniu 
z dawkami standardowymi, można stosować RTH na 
wyjściową objętość mięsaka z marginesem 2–3 cm, co 
niejednokrotnie umożliwia zmniejszenie pola napro-
mieniania i powikłań przy zachowanej skuteczności 
leczenia miejscowego. Konieczne jest podanie dawki 
całkowitej 40–60 Gy (zależnie od lokalizacji) we 
frakcjach 1,8–2,0 Gy dziennie. W przypadku braku 
możliwości radykalnej resekcji miejscowej mięsaka 
należy zastosować radykalną RTH, która — zamiast 
okaleczających operacji — jest zalecana zwłaszcza 
u chorych z obecnością cechy M1 (IV, 2A). W badaniu 
EURO-EWING99 u chorych z pierwotnie uogólnioną 
postacią choroby, którzy otrzymali leczenie miejscowe, 
3-letni czas przeżycia wolnego od nawrotu był istotnie 
dłuższy w porównaniu z osobami, które nie otrzymały 
takiego leczenia [44]. Pewność wyleczenia miejsco-
wego wpływa z kolei na zwiększenie odsetka chorych 
zakwalifikowanych, w razie potrzeby, do radykalnego 
leczenia przerzutów. W przypadku nowotworów kości 
o wielkości poniżej 8 cm i przy dobrej odpowiedzi na 
wstępną CTH można po radykalnej resekcji odstąpić 
od uzupełniającej RTH. Nie przeprowadzono badania 
III fazy z losowym doborem chorych, które porówny- 
wałoby radykalną RTH z doszczętną resekcją. Wyniki 
niektórych badań wskazują na lepszą kontrolę miej-

scową bez wpływu na przeżycia odległe po leczeniu 
operacyjnym z lub bez RTH niż po wyłącznym napro-
mienianiu [42, 45]. Po leczeniu miejscowym kontynu-
uje się CTH konsolidującą do osiągnięcia maksymalnej 
dawki leków (w praktyce przynajmniej 6 miesięcy, łącznie 
48–52 tygodni).

Wdrożenie koncepcji leczenia skojarzonego z wstęp-
ną CTH i odroczonym leczeniem miejscowym (ryc. 2) 
znacznie poprawiło odległe wyniki leczenia mięsaków 
drobnokomórkowych kości u dorosłych. Przeżycia 
5-letnie wzrosły z 5–10% do około 40%. Pierwotna 
obecność przerzutów w odległych narządach zmniejsza 
odsetek wyleczonych do 30%. Rokowanie dorosłych 
chorych na mięsaki drobnokomórkowe jest gorsze niż 
u dzieci z powodu częstego występowania niekorzystnych 
czynników rokowniczych, którymi są: obecność prze-
rzutów do odległych narządów, najdłuższy wymiar guza 
powyżej 8 cm lub objętość guza powyżej 100 cm3, wiek 
powyżej 17 lat i podwyższona aktywność LDH. Gorsze 
rokowanie dotyczy umiejscowienia w obrębie miednicy 
i kręgosłupa (lokalizacja osiowa). Wyjątkowo źle rokują 
chorzy z nawrotem choroby.

U dzieci i młodzieży z mięsakiem Ewinga lecze-
nie obejmuje stosowanie CTH według schematu 
EWING2012 a w leczeniu ogniska pierwotnego postę-
powanie chirurgiczne i/lub napromienianie. W leczeniu 
ogniska pierwotnego w pierwszej kolejności zaleca się 
postępowanie chirurgiczne. Radioterapia jest zarezerwo-
wana dla przypadków nieoperacyjnych, po nieradykalnym 
wycięciu i lokalizacji osiowych. Napromienianie powinno 
się prowadzić w warunkach planowanej trójwymiarowo 
RTH. Umożliwia to podanie wyższych dawek promienio-
wania celowanego w krótszym czasie oraz znaczne zmniej-
szenie ryzyka powikłań (dawka 40–60 Gy w zależności od 
tolerancji tkanek objętych napromienianiem oraz wieku). 
U chorych z zaawansowanym procesem (grupa wysokiego 
ryzyka) można rozważać przeprowadzenie wysokodawko-
wanej CTH z przeszczepieniem krwiotwórczych komórek 
macierzystych w ramach badawczych protokołów; proce-
dura ta poprawia wyniki leczenia u chorych z czynnikami 
ryzyka [46] (II, 2B).

Wprowadzenie leczenia skojarzonego wpłynęło 
w istotny sposób na poprawę wyników — obecnie 
w przypadku zlokalizowanego nowotworu uzyskuje się 
wyleczenie u około 65% chorych (dotyczy dzieci). Na-
tomiast u chorych z przerzutami w odległych narządach 
(płuca i/lub kości) po zastosowaniu CTH oraz chirurgicz-
nego leczenia i/lub RTH w pojedynczych przypadkach 
uzyskuje się przeżycie 5-letnie.

W postępowaniu u chorych na mięsaki drobnoko-
mórkowe istotne znaczenie mają powikłania wczesne 
(toksyczność 3. i 4. stopnia w czasie długotrwałej CTH) 
i późne (w tym — u ok. 10% chorych wtórne nowotwory, 
trwała niepłodność), co uzasadnia coroczną obserwację 
przez całe życie po przebytym leczeniu.
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Leczenie paliatywne

Leczenie nawrotów mięsaka kościopochodnego 
powinno polegać na kojarzeniu CTH i wycięcia prze-
rzutów (metastazektomia). W przypadku przerzutów 
w płucach niejednokrotnie uzasadnione jest wycinanie 
mnogich przerzutów oraz wielokrotne torakotomie 
(III, 2A).

Wyniki chirurgicznego leczenia przerzutów w płu-
cach są dość dobre pod warunkiem wykonania doszczętnej 
resekcji wszystkich zmian [47, 48]. U chorych niekwa- 
lifikujących się do zabiegu operacyjnego postępowaniem 
przy policzalnych przerzutach do płuc alternatywą może 
być stereotaktyczna radioterapia (IV, 2B) [49]. Wybór 
schematu CTH drugiej linii zależy ściśle od leków za-
stosowanych w ramach pierwotnego leczenia — często 
wykorzystuje się ifosfamid, etopozyd (w niektórych 
ośrodkach metotreksat w wysokich dawkach z kwasem 
folinowym, co dotyczy szczególnie młodych chorych), 
ewentualnie gemcytabinę z docetakselem. Coraz więcej 
jest dostępnych doniesień o skuteczności leczenia an-
tyangiogennego inhibitorami kinaz tyrozynowych w le- 
czeniu paliatywnym nawrotowego kostniakomięsaka, 
terapia ta nie jest refundowana w Polsce [50–52] (III, 2B) 
Chemioterapia drugiej linii ma niewielki wpływ na 
przeżycia chorych [53–55].

Chemioterapia chorych na mięsaki drobnokomór-
kowe z pierwotnym uogólnieniem polega na stosowa-
niu schematów identycznych do wykorzystywanych we 
wczesnym stadium (wysokodawkowany ifosfamid, dokso-
rubicyna, etopozyd i winkrystyna). U dzieci w leczeniu 
drugiej linii (progresja choroby, wznowa) zastosowanie 
mają topotekan, irynotekan i temozolamid [56]. U cho-
rych z przerzutami w płucach, którzy uzyskują całkowitą 
odpowiedź po CTH, można rozważyć napromienianie 
całej objętości płucnej (III, 2B) [57], a w przypadku czę-
ściowej odpowiedzi jest wskazana resekcja przetrwałych 
zmian [58, 59]. W ramach leczenia paliatywnego istotną 
rolę odgrywa RTH przerzutów w kościach.

Inne pierwotne nowotwory kości

Chrzęstniakomięsaki
Postępowaniem leczniczym z wyboru w chrzęstnia-

komięsakach jest radykalny zabieg chirurgiczny z sze-
rokimi marginesami bez leczenia okołooperacyjnego 
(atypowe guzy chrzęstne zlokalizowane centralnie w ko-
ściach długich kończyn mogą być leczone za pomocą 
szerokiego wyłyżeczkowania [58]), gdyż w większości 
(wyjątek stanowią postacie mezenchymalna i odróżni-
cowana) występuje oporność na konwencjonalną CTH 
i RTH. W przypadku zmian niemożliwych do wycięcia 
można zastosować paliatywną RTH (zwłaszcza proto-
noterapię w nowotworach podstawy czaszki) (III, 2A) 
[2, 10, 11, 60].

Struniaki
Struniaki są bardzo rzadkimi pierwotnymi nowo-

tworami kości rozwijającymi się z reguły w obrębie 
kości krzyżowej lub podstawy czaszki. Postępowaniem 
z wyboru jest radykalna resekcja (rzadko możliwa, pre-
ferowana głównie poniżej odcinka S3 kości krzyżowej) 
(IV, 2A), a obecnie porównywalne wyniki uzyskuje 
się przy zastosowaniu RTH protonowej lub jonami 
węgla. Uzupełniająca RTH jest wskazana po resekcji 
R1 (z zajęciem marginesów przez nowotwór w badaniu 
mikroskopowym) (III, B) [60, 62–68]. Pomimo braku 
badań z randomizacją protonoterapia jest metodą 
z wyboru w leczeniu pooperacyjnym lub samodzielnym 
w przypadkach nieresekcyjnych struniaków podstawy 
czaszki i okolicy krzyżowej (III, 2A) [69, 70] i uznana 
jako świadczenie gwarantowane przez Agencję Oceny 
Technologii Medycznych i Taryfikacji [71].

Chemioterapia wykazuje niewielką aktywność 
w leczeniu zaawansowanych/nieresekcyjnych lub 
przerzutowych struniaków. W takich przypadkach do 
rozważenia jest zastosowanie leczenia inhibitorami 
kinaz tyrozynowych np imatynibem (w monoterapii 
czy, w przypadku progresji, w kombinacji z inhibitorem 
mTOR) (V, 2B) [72].

Guz olbrzymiokomórkowy kości
Guz olbrzymiokomórkowy kości jest nowotworem 

miejscowo agresywnym, rzadko przerzutującym (głównie 
do płuc) i charakteryzuje się obecnością mutacji genu 
H3F3A (użyteczne w diagnostyce różnicowej). Na ogół 
jest leczony chirurgicznie (wyłyżeczkowanie lub resek-
cja en bloc) (IV, 2A), a w przypadkach nawrotów lub 
braku możliwości wycięcia dobre wyniki można uzyskać 
przy zastosowaniu RTH [73]. Najnowsze doniesienia 
wskazują na wysoką skuteczność (> 95%) przeciwciała 
monoklonalnego anty-RANKL (denosumab) w lecze-
niu zaawansowanych guzów olbrzymiokomórkowych 
kości [74, 75] — denosumab stanowi standard leczenia 
w przypadkach nieresekcyjnych guzów olbrzymioko-
mórkowych, u części chorych leczenie neoadjuwantowe 
denosumabem umożliwia przeprowadzenie radykalnego 
leczenia chirurgicznego z zaoszczędzeniem kończyny 
(II, 2A) [76].

Rehabilitacja

Rehabilitacja jest koniecznym elementem postępo-
wania u chorych na mięsaki kości od chwili rozpoczęcia 
leczenia i dzieli się na:

	— okres CTH przedoperacyjnej — zapobieganie za-
nikom mięśniowym w wyniku oszczędzania chorej 
kończyny (większa masa zdrowych tkanek sprzyja 
gojeniu rany pooperacyjnej niezależnie od zakresu 
wykonanej operacji);
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	— okres pooperacyjny — prowadzenie ćwiczeń odde-
chowych i biernych operowanej kończyny od 1. doby 
po operacji z rozszerzeniem zakresu ćwiczeń po 
usunięciu drenów ssących;

	— okres CTH pooperacyjnej — wykorzystanie ćwi-
czeń w domu i ocena postępów w trakcie pobytu na 
oddziale podczas kolejnych cykli CTH oraz wiele 
miesięcy po zakończeniu leczenia (czasami koniecz-
ne są okresowe intensywne ćwiczenia w warunkach 
stacjonarnych, z czego wynika niezbędny udział 
rehabilitanta w wielospecjalistycznym zespole dia-
gnostyczno-terapeutycznym).
Istotne dla chorego jest wsparcie psychologiczne, które-

go formą są grupy wsparcia chorych [np. Stowarzyszenie Cho-
rych na Mięsaki i Czerniaki „Sarcoma” (www. sarcoma.pl),  
Fundacja Spełnionych Marzeń, Fundacja Herosi, Funda-
cja Dla Dzieci z Chorobą Nowotworową i inne].

Obserwacja po leczeniu

Prowadzenie obserwacji po zakończeniu skojarzo-
nego leczenia jest nieodłącznym obowiązkiem zespołów 
prowadzących leczenie radykalne. Zespoły ponoszą 
odpowiedzialność za prowadzenie wieloletnich obser-
wacji i prawidłowe leczenie niepowodzeń. Większość 
nawrotów u chorych na mięsaki kości występuje w ciągu 
2–3 po zakończeniu leczenia, co uzasadnia częstsze 
(co 3 miesiące) wizyty kontrolne [10, 11, 16]. W czasie 
wizyt należy wykonać badanie RTG okolicy operowanej 
kości oraz klatki piersiowej. W kolejnych latach badania 

kontrolne mogą być rzadsze (co 6–12 miesięcy). Następ-
stwem intensywnego leczenia skojarzonego chorych na 
mięsaki kości może być wystąpienie wtórnych nowo-
tworów (7–10% chorych leczonych z powodu mięsaków 
drobnokomórkowych). Istotne są również inne późne 
powikłania leczenia skojarzonego (np. niewydolność 
sercowo-naczyniowa, niepłodność, powikłania endoprote-
zoplastyki), co uzasadnia konieczność wieloletniej obser-
wacji chorych. Ryzyko nawrotu choroby zależy od stopnia 
złośliwości histologicznej i wielkości pierwotnego mię-
saka, radykalności leczenia skojarzonego oraz czasu od 
leczenia pierwotnego mięsaka. Wiadomo, że w mięsakach 
kości o niskim stopniu złośliwości oraz wielkości poniżej 
5 cm ryzyko nawrotu choroby po radykalnym leczeniu jest 
bardzo małe, tak więc w ich przypadku wystarczające jest 
często wykonanie badania RTG co 6–12 miesięcy przez 
pierwsze 3 lata, a następnie kontrola co rok (V, 2B). 
Z kolei w mięsakach o dużym stopniu złośliwości, których 
ryzyko przerzutów do płuc oraz nawrotu miejscowego jest 
znacznie większe, konieczne jest wykonywanie cyklicznej 
oceny badań obrazowych klatki piersiowej oraz oprócz 
starannego badania przedmiotowego badania obrazowe 
okolicy po wyciętym guzie pierwotnym (tab. 6).

Obserwacja dzieci i młodzieży z pierwotnym i no-
wotworami złośliwymi kości powinna być prowadzona 
w 1. roku co 6 tygodni, w 2. i 3. roku co 3 miesiące, w 4. roku 
co 6 miesięcy, a od 5. roku po zakończeniu leczenia i w la-
tach kolejnych co 12 miesięcy (tab. 7).

Wprowadzenie skutecznego, agresywnego leczenia 
skojarzonego (chemioterapia przed i pooperacyjna) 
u młodych, dorosłych chorych na mięsaki kości pozwo-

Tabela 6. Rekomendowane badania kontrolne u chorych na mięsaki kości

Rodzaj badania Częstość 
wykonywanych badań

Po leczeniu radykalnym 
mięsaka w stopniu IA–IB 
(o niskim stopniu złośliwości 
histologicznej G1/G2)

Badanie przedmiotowe i podmiotowe co 6 miesięcy przez pierwsze 
2–3 lata, potem raz w roku
Zdjęcie rentgenowskie (RTG) klatki piersiowej — co 6–12 miesięcy, TK 
klatki piersiowej jedynie w przypadku podejrzenia zmian w RTG
Ocena miejsca po resekcji za pomocą badań obrazowych (RTG, MR lub 
TK) — regularne kontrole co 6 miesięcy (przez pierwsze 2–3 lata, potem 
raz w roku)
Potrzeba edukacji chorego w kierunku samokontroli

Co 6 miesięcy przez 
pierwsze
2–3 lata, następnie co 
12 miesięcy

Po leczeniu radykalnym 
mięsaka w stopniu 
II–III (o wyższym stopniu 
złośliwości histologicznej 
G3/G4)

Badanie przedmiotowe i podmiotowe, zwłaszcza okolicy blizny po 
wyciętym mięsaku i regionalnych węzłów chłonnych.
RTG lub TK klatki piersiowej
Ocena miejsca po resekcji za pomocą badań obrazowych (RTG, MR lub 
TK) regularne kontrole co 3–4 miesięcy (przez pierwsze 2–3 lata, potem 
co 6–12 miesięcy), w przypadku chorych po leczeniu radykalnym mięsaka 
Ewinga można rozważyć wykonanie kontrolnej scyntygrafii kości
Potrzeba edukacji chorego w kierunku samokontroli

Co 3–4 miesiące przez 
pierwsze 2–3 lata, 
następnie co 6 miesięcy 
do 5 lat od leczenia 
radykalnego, następnie raz 
w roku

Po leczeniu przerzutów
odległych (stopień IV)

Ocena w badaniach obrazowych w zależności od lokalizacji mierzalnych
ognisk przerzutowych

Program wizyt kontrolnych
indywidualny dla danego
chorego

http://www.sarcoma.pl/
http://www.sarcoma.pl/
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liło znacząco zwiększyć odsetek 5-letnich wyleczeń (do 
około 60–70%). Zwiększył się również odsetek chorych, 
u których można zachować kończynę. Chorzy na mięsaki 
kości muszą być leczeni w wyspecjalizowanych ośrod-
kach onkologicznych.
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