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Guzy kosci u dzieci
pediatrycznej

i mlodziezy w praktyce

Bone tumors in children and adolescents in pediatric practise

Anna Raciborska, Elzbieta Rogowska, Bartosz Pachuta

Klinika Chirurgii Onkologicznej Dzieci i Modziezy, Instytut Matki i Dziecka, Warszawa

STRESZCZENIE

Zmiany patologiczne w kosciach u dzieci i mtodziezy spotyka sie stosunkowo czesto. Ich obecnos¢ nierzadko niepokoi rodzicdw. Na szczescie zdecydowa-
na wiekszo$¢ tych zmian ma charakter fagodny. Niestety, w Polsce u ok. 60 dzieci rocznie stwierdza sie pierwotny ztosliwy guz kosci. Mimo ze od pewnego
czasu duzo uwagi poswieca sie wczesnej diagnostyce chordb nowotworowych, wciaz zdecydowanie za duzo pacjentéw trafia do osrodkéw specjalistycz-
nych w zaawansowanym okresie choroby, co bezposrednio przektada sie na wyniki leczenia. W niniejszym artykule chcieliby$my przyblizy¢ Czytelnikom
grupe schorzen dotyczacych ukfadu kostnego, ktadac nacisk przede wszystkim na objawy sugerujace mozliwos¢ procesu ztosliwego, ktére powinny skto-
ni¢ do dalszej szybkiej diagnostyki zapewniajacej, w razie potwierdzenia rozpoznania, odpowiednio wczesne wigczenie specjalistycznego leczenia onkolo-
gicznego. Dodatkowo chcieliby$my zwrdci¢ uwage na pierwsze objawy mogace sugerowac rozwoj ztosliwej choroby nowotworowej na tle zmiany tagod-
nej, pamietajac, iz wczesne rozpoznanie jest jednym z gtéwnych czynnikéw rokowniczych wptywajacym réwniez w znacznym stopniu na jako$¢ zycia pa-
cjenta po zakoniczonej terapii. Standardy Medyczne/Pediatria m 2016 m T.13 m 711-717

SELOWA KLUCZOWE: m GUZY KOSC| m DZIECI m MtODZIEZ m DIAGNOSTYKA m OPIEKA PEDIATRYCZNA

ABSTRACT

Pathological changes in the bones occur often in children and adolescents and their presence often disturb parents. Their presence not infrequently dis-
turbs parents. Fortunately, most of them are of a benign nature, but every year in Poland about 60 children are diagnosed with primarly malignant bone
tumor. Althouh specific attention has been paid to early diagnostic of neoplasm diseases for last years, still too many patients are admitted to specialis-
tic treatment centers with an advanced stage of disease and that influences treatment results. In this paper we would like to bring forward to the readers
a group of diseases of the osseous system emphasizing those symptoms that suggest a possible malignant process, which should induce further quick di-
agnostic assuring, in case of confirmation of the diagnosis, early introduction of specialistic oncological treatment. Additionally, we would like to point out
to the first symptoms which could suggest the development of a malignant neoplasm disease in the background of a benign change, keeping in mind
that early diagnosis is one of the main prognostic factors influencing also to a large extent on the quality of life of the patient after completion of therapy.
Standardy Medyczne/Pediatria m 2016 m T.13 m 711-717

KEY WORDS: m BONETUMORS m CHILDREN m ADOLESCENTS m DIAGNOSTICS m PEDIATRIC CARE

W Polsce rozpoznaje sie ok. 1100-1200 nowych zacho- “ GLOWNETEZY AN
rowan na nowotwory ztosliwe rocznie, z czego nowo- 1.
twory kosci stanowiag 7-8,2%!. Czestos¢ ich wystepo-
wania zwigeksza sie z wiekiem, najczesciej stwierdza sie
je u mlodziezy i mtodych dorostych, choé¢ réwniez za- 2.
chorowania w okresie wczesnodzieciecym nie sg rzad-
koscia. Zdecydowana wigkszo$¢ zmian ma charakter
lagodny. Prawidlowa diagnostyka w oparciu o dane
kliniczne decyduje o wyborze postepowania, ktore jest
kluczowe dla dalszych loséw chorego. 3.
Do najczestszych zmian tagodnych kosci zalicza sie
kostniakochrzestniaka, czyli wyrosl chrzestno-kost-
na (lac. osteochondroma) i wtékniaka niekostnieja-
cego (lac. fibroma non ossificans). Inne, zdecydowa-

Nowotwory ztosliwe kosci u dzieci i mtodziezy stanowia
7-8,2% wszystkich rozpoznawanych choréb nowotworo-
wych w tej grupie wiekowej.

Mimo nierzadko niecharakterystycznego poczatku choro-
by istniejg objawy budzace niepokdj i wskazujace na ko-
niecznos¢ pilnej konsultacji onkologicznej. Ich znajomos¢
pozwala na wczesniejsze rozpoznanie choroby i szybkie
wdrozenie odpowiedniego leczenia.

Opdznione rozpoznanie ztodliwej choroby nowotworowej
skutkuje znacznym pogorszeniem rokowania oraz jakosci
zycia pacjenta po zakoriczonym leczeniu.

nie rzadziej wystepujace zmiany tagodne w kosciach
u dzieci i mlodziezy to kostniak kostnawy (ang. osteoid

osteoma), kostniak zarodkowy (tac. osteoblastoma),
chrzestniak (tac. chondroma), chrzestniak zarodkowy
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Tabela 1. Poréwnanie i charakterystyka najczestszych zmian fagodnych i guzopodobnych kosci

CHARAKTERYSTYKA
KLINICZNA

BADANIE RTG

LECZENIE

Wyros|
chrzestno-kostna
(osteochondroma)

Widknisty
ubytek korowy
(fibrous cortical defect)

Kostniak
kostnawy
(osteoid osteoma)

Kostniak
zarodkowy
(osteoblastoma)

Chrzestniak
(chondromay)

Chrzestniak
zarodkowy
(chondroblastoma)

Widkniak
chrzestno-sluzowy
(chondromyxoid
fibroma)

Guz
olbrzymiokomérkowy
(tumor gigantocellularis)

Torbiel samotna kosci
(cystis ossis solitaria)

Torbiel
aneuryzmatyczna kosci
(cystis ossis
aneurysmatica)

Dysplazja wtoknista
(dysplasia fibrosa)

Najczestszy guz tagodny kosci

Czesto niebolesny

Gtéwnie u chfopcéw w okresie dojrzewania
Przynasady kosci dtugich

W 15% zmiany moga by¢ mnogie

(te ztosliwieja w ok. 5-10%)

Gtoéwnie miedzy 10.a 15.r.z, ale tez czesto

u dzieci mtodszych

Najczesciej w okolicy stawu kolanowego:
przynasada dalsza kosci udowej lub blizsza
kosci piszczelowej

Najczesciej bezobjawowy

Moze przejs¢ we widkniaka niekostniejacego
- fibroma non ossificans (gtéwnie u dorostych)

Gloéwnie 5.-24. r.z. (75% pacjentow)
Zazwyczaj do 2 cm, gtéwnie w kosci udowej
i piszczelowej

Bdle nocne ustepujace po podaniu kwasu
acetylosalicylowego

Gtoéwnie chtopcy w 2. dekadzie zycia
Zazwyczaj powyzej 2 cm, kregostup, czasami
kosci dtugie i zuchwa

Bdle nieustepujace po podaniu kwasu
acetylosalicylowego

60% to chorzy miedzy 10.a 40. r.z.

U 50% zmiany w kosciach dtoni i stop (czesto
bolesne)

U 30% chorych zmiany mnogie (choroba
Olliera); niekiedy wspdtistnienie z naczyniaka-
mi (zespot Maffucciego)

2 razy czesciej u chtopcow

Gléwnie w 2. dekadzie zycia

Nasada kosci dtugich, czesto w okolicy kolana
Zmiana bolesna

Zazwyczaj w 2. i 3. dekadzie zycia
Przynasady kosci dtugich, stopy
Dolegliwosci bélowe, a na stopach czesto
dodatkowo obrzek

Gloéwnie po 20. .z, czesciej u kobiet
Nasady kosci dtugich

Dolegliwosci bélowe

Roézne stopnie ztosliwosci

80% zmian stwierdza sie przed 20.r.z.
Gloéwnie u chfopcow
Okolice przynasad kosci dtugich, pieta

W 2. dekadzie zycia

Kosci dtugie i kregi stanowig 65% zmian
Drobne kosci dtoni i stép

Czesto bezobjawowa, wykryta przypadkowo

Postac jednoogniskowa (70%) i wieloogni-
skowa — w tej postaci ryzyko transformacji
nowotworowej siega 25%

Moga jej towarzyszy¢ zaburzenia hormonalne
(zesp6t McCune'a-Albrighta)

Gtoéwnie kosci dtugie, ale tez w kosciach
czaszki; moze ulegac zeztosliwieniu — nalezy
unikac radioterapii

Zazwyczaj bez dolegliwosci bolowych

Guz wyrastajacy z kosci pokryty tkan-
kami chrzestnymi, czesto w okolicy
przyczepow $ciegien; obecnie klasyfi-
kowana jako zaburzenie rozwojowe

Maty osteolityczny ubytek z zachowa-
na warstwa korowa, bez odczynéw
okostnowych, potozony brzeznie

Wrzecionowate zgrubienie w warstwie
korowej z rozrzedzeniem w czesci
centralnej (nidus), bez odczynéw
okostnowych

Ognisko osteolityczne z polami
zageszczen, dobrze odgraniczone,
bez odczynéw okostnowych, bez
przerwania okostnej, wewnatrz moga
by¢ widoczne drobne zwapnienia

Dobrze odgraniczona strefa przeja-
$nienia z zachowana otoczka warstwy
korowej, bez odczynéw okostnowych;
moze by¢ srédkostna (enchondroma)
lub zlokalizowana obwodowo (chon-
droma paraostale)

Zmiana osteolityczna w nasadach
kosci dtugich

Dobrze odgraniczony, potozony
przysrodkowo ubytek, otoczony
zageszczeniami struktury kostnej; brak
zwapnien i nowotworzenia kosci!

Zmiana lityczna bez odczynéw okost-
nowych; moze niszczy¢ kore i naciekac
tkanki migkkie

Dobrze odgraniczony osteolityczny
ubytek, zageszczenie otaczajacej kosci,
Scieficzenie kory; do$¢ czesto widocz-
ne jest ztamanie

Zmiana powodujgca destrukcje kory,
na obwodzie widac tworzacg sie tkan-
ke kostng; brak otoczki sklerotycznej
wskazuje na bardziej agresywny
charakter zmiany

Wielokomorowe ubytki kostne ze skle-
rotyczna otoczka; dodatkowo moga
by¢ widoczne zwapnienia;

bez odczynéw okostnowych

Leczenie chirurgiczne, jesli sg wskazania
(bdl, ucisk na sasiednie struktury

zich deformacja, szybkie powiekszanie
sie rozmiaru)

Czesto ustepuje samoistnie
Ewentualne leczenie chirurgiczne
w razie dolegliwosci bélowych
lub zagrozenia zlamaniem
patologicznym

Usuniecie zmiany mechaniczne lub
technika termoablacji, w przypadku
pozostawienia nidusa konieczna jest
reoperacja

Radykalny zabieg chirurgiczny, nie-
catkowite wyciecie moze powodowac
odrastanie guza. Trudnos$¢ w uzyskaniu
radykalnosci w przypadku lokalizacji

w kregostupie

Leczenie chirurgiczne - wylyzeczkowa-
nie i ew. materiat osteokonduktywny

Leczenie chirurgiczne

Radykalny zabieg chirurgiczny; nie-
catkowite wyciecie moze powodowac
odrastanie guza

Leczenie chirurgiczne, zakres zabiegu
uzalezniony jest od stopnia atypii
komorkowej

W przypadku braku mozliwosci wyko-
nania zabiegu Denosumab

Iniekcje z kortykosteroidow
Zabieg chirurgiczny z ew. wykorzysta-
niem materiatu osteokonduktywnego

Iniekcje z kortykosteroidéw (gorsze
wyniki niz w przypadku torbieli poje-
dynczych)

Leczenie chirurgiczne

Obserwacja
Ew. leczenie chirurgiczne
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Tabela 2. Poréwnanie i charakterystyka najczestszych pierwotnych ztosliwych guzéw kosci

CHARAKTERYSTYKA
KLINICZNA

BADANIE RTG

LECZENIE

Migsak
kosciopochodny
(osteosarcoma)

Miesak Ewinga

(Ewing sarcoma)

Chrzestniakomiesak
(chondrosarcoma)

Widkniakomiesak
(fibrosarcoma)

Pierwotne chtoniaki

Szczyt zachorowan miedzy 15.a 19.r.z.
Najczesciej przynasady kosci dtugich; u 50%
okolica stawu kolanowego

U 50% pacjentéw stwierdza sie podwyzszone
wartosci fosfatazy alkalicznej

Szczyt zachorowan miedzy 10. a 20. r.z.

U 40% maska zapalna

Najczesciej zajmuje koriczyny dolne, nastep-
nie kosci miednicy

Czesto stwierdza sie podwyzszone OB, CRP

i LDH

2 razy czesciej u chtopcéw, gtéwnie

w 2.1 3. dekadzie zycia

Powolny wzrost, czesto dtugi (nawet wielolet-
nil) wywiad

U 34% pojawia sie na podtozu enchondroma
Najczesciej lokalizuje sie w miednicy, kosciach
pasa barkowego, dystalnych czesciach kosci
udowych

Gtoéwnie u dorostych

U noworodkéw i matych dzieci inny przebieg
i rokowanie - zdecydowanie lepsze niz

u dorostych

Najczesciej pierwotna lokalizacja to kos¢

Zmiany lityczne lub sklerotyczne,
odczyny okostnowe, odwarstwienie
okostnej — trojkat Codmana, niekiedy
guz w tkankach miegkkich, tworzenie
kostniny w tkankach miekkich, tzw.
promienie storica

Poczatkowo zmiana szerzy sie
wewnatrzszpikowo, kolejno zajmuje
struktury kostne i nacieka otaczajace
tkanki miekkie. U 75% stwierdza sie
niszczenie kosci, u 64% zajecie tkanek
miekkich, u 20-25% odczynowe two-
rzenie kosci, odwarstwienie okostnej,
zwapnienia promieniste. U 13% wspot-
istnieje ztamanie patologiczne

Zmiany lityczne ze zwtéknieniami,
czasami odczyny okostnowe
i zwapnienia w tkankach migkkich

Brak objawdw charakterystycznych,
mozna stwierdzi¢ osteolize

o nieostrych granicach, przerwanie
warstwy korowej, szerzenie guza

w tkankach miekkich

Pola osteolizy i sklerotyzacji, zajecie
jamy szpikowej

Chemioterapia neoadjuwantowa
Leczenie chirurgiczne
Chemioterapia adjuwantowa

Chemioterapia neoadjuwantowa
Leczenie chirurgiczne

Chemioterapia adjuwantowa
Radioterapia

Megachemioterapia z autologicznym
przeszczepem szpiku

Leczenie podtrzymujace

Przede wszystkim zabieg chirurgiczny
Chemioterapia ma znaczenie
marginalne

Zalezne od wieku

Leczenie chirurgiczne

Chemioterapia jedynie w przypadkach
nieresekcyjnych i rozsianych

Zalezne od typu nowotworu
Przede wszystkim chemioterapia

kosci udowa, kregostup lub miednica
(primary bone lym- Pojedyncze lub mnogie ogniska
phoma) Nie zawsze muszg byc¢ zajete wezty chtonne

niezlosliwy (lac. chondroblastoma), tagodne guzy po-
chodzenia naczyniowego (tac. haemangioma) czy guz
olbrzymiokomérkowy (tac. tumor gigantocellularis)®.
Do zmian nienowotworowych, ale mogacych imitowac
zmiany nowotworowe zalicza sie dysplazje wiokni-
sta (tac. dysplasia fibrosa), torbiel kostna pojedyncza
(tac. cystis ossis unilocularis solitara), torbiel tetnia-
kowatg (lac. cystis ossis aneurysmatica) oraz kost-
niejace zapalenie migs$ni (tac. myositis ossificans)*.

Najczesciej rozpoznawane nowotwory kosci to mie-
sak kosciopochodny (ang. osteosarcoma, OS) — 56%
wszystkich guzow kosci, oraz miesak Ewinga (ang.
Ewing’s sarcoma, ES) — 34%. Z pozostatych, duzo
rzadszych ztosliwych guzéw kostnych na uwage za-
stuguja chrzestniakomiesak (tac. chondrosarcoma)
i wiékniakomiesak (tac. fibrosarcoma)'*>7. Nale-
zy rowniez wspomniec o histiocytozie, ktora nie jest
pierwotnym nowotworem kos$ci, ale choroba o nie-
jasnym charakterze, u podltoza ktorej leza nacieki
wywodzace sie z komorek progenitorowych ukta-
du fagocytarnego. Wystepuje bardzo rzadko i stwa-

Niekiedy megachemioterapia

z autologicznym lub allogenicznym
przeszczepem szpiku

Chirurgia ma znaczenie gtéwnie
diagnostyczne

rza ogromne trudnosci diagnostyczne, a dos¢ czesto
W jej przebiegu stwierdza sie izolowane bgadZz mnogie
ogniska w kosSciach, zwtaszcza u dzieci starszych.
W nielicznych przypadkach uklad kostny moze by¢
rowniez miejscem pierwotnej lokalizacji chloniaka.
Kosci sa tez czestym miejscem przerzutéow innych
nowotworéw, w tym biataczek — najczestszych no-
wotworow wieku dzieciecego — oraz neuroblastoma
- najczestszego pozaczaszkowego guza litego u dzie-
ci, w przypadku ktorego przerzuty do kosci i szpiku
stwierdza sie bardzo czesto!®. Szczegotowe porowna-
nie zmian kostnych przedstawiono w Tabelach 1 i 2.

Objawy sugerujace ztosliwy guz kosci

Poczatek choroby zazwyczaj jest niecharakterystycz-
ny, bardzo dyskretny, czesto niezauwazony przez sa-
mego pacjenta i bagatelizowany zaréwno przez rodzi-
cow, jak i lekarzy. Nierzadko wiaze sie go z przebytym
urazem niecharakterystycznym dla wieku i nieade-
kwatnym do okolicznosci (np. ztamanie kosci udo-
wej u 15-latka po skoku z niewielkiego stopnia). Naj-
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czestszym zglaszanym przez pacjentéow objawem jest

bol utrzymujacy sie mimo leczenia przeciwbolowego.

Bardzo typowe sa bole nocne, niepozwalajace spac.

Kolejno pojawia sie obrzek w okolicy zajetej kosci,

ktory narasta mimo leczenia objawowego. Niekiedy

dotacza sie goraczka. Takie objawy zwykle budza nie-
pokoj zaréwno u rodzica, jak i zajmujacego sie dziec-
kiem lekarza, ale niestety nie zawsze przeradza sie on

w skuteczna i szybka diagnostyke. Wydtuzenie proce-

su diagnostycznego wynikajace czesto z niskiej swia-

domosci lekarzy dotyczacej mozliwosci wystapienia
nowotworu kosci u dzieci i mtodziezy sprawia, ze pa-
cjent trafia do onkologa od ok. 6 tygodni do 6 mie-
siecy od pojawienia sie pierwszych objaw6éw choroby.

Podsumowujac, objawy kliniczne, ktore zawsze po-

winny wzbudzaé niepokdj, to:

= bol — wystepuje nawet u 90% dzieci, czesto nasi-
la sie w godzinach nocnych, wybudzajac ze snu
i nie pozwalajac spa¢ mimo podawania lekow prze-
ciwbo6lowych; nalezy pamietac, ze lokalizacja bolu
nie zawsze odpowiada lokalizacji miejsca choroby
(promieniowanie);

m obrzek tkanek miekkich — stwierdzany u 50-60%
dzieci, niekiedy wysiek w stawie;

m ograniczenie zakresu ruchu w wyniku bélu, jak
rowniez zwiekszania sie rozmiaru guza (45%
pacjentow);

= maska zapalna - typowa dla guza Ewinga, wyste-
puje nawet u 40% pacjentéw z tym rozpoznaniem,;
objawia sie goraczka, w wynikach badan laborato-
ryjnych odnotowuje sie wzrost OB i CRP; po wia-
czeniu antybiotykoterapii nastepuje czesciowa
badz catkowita poprawa samopoczucia i zniesie-
nie objawow klinicznych na kroétki czas;

m zlamania patologiczne - stwierdza sie je u 8-16%
pacjentéw; zawsze powinny wzbudzac szczegolny
niepokdj;

= objawy neurologiczne — wystepuja u 2% pacjentow
z guzem Ewinga, w przypadku lokalizacji w kre-
gostupie pierwszym objawem moga by¢ porazenia,
w tym paraplegia;

= symetryczne zmiany w okolicach przynasad — mo-
ga wystapi¢ u 1-2% chorych.

Uwaga! W przypadku nawet najmniejszych watpli-

wosci klinicznych zawsze nalezy rozwazy¢ wykonanie

zdjecia RTG - to stosunkowo tanie i dostepne bada-
nie pozwala wstepnie potwierdzi¢ lub wykluczy¢ po-
dejrzewane rozpoznanie procesu ztosliwego.

Nalezy pamietac, ze w przypadku OS lokalizacja

zmian dotyczy najczesciej kosci szybko rosnacych

(u ponad 50% ogniskiem pierwotnym jest kos¢ udo-

wa). Najczestsza lokalizacja miesaka Ewinga sa ko-

§ci koniczyn dolnych — 44% - i miednica — 24% (OS

w kosciach miednicy stwierdza sie jedynie u 1% cho-

rych). Przerzuty w momencie rozpoznania stwierdza

sie w Polsce u prawie polowy pacjentéw, w Europie

Zachodniej i Ameryce Polnocnej u 15-30% pacjen-
tow, a zaawansowanie procesu nowotworowego jest
jednym z najwazniejszych czynnikoéw wplywajacych
na rokowanie?3>7,

Podstawowym badaniem diagnostycznym jest bada-
nie RTG, ktére powinno obejmowac cala kos¢ wraz
z sasiednimi stawami. Nalezy pamietac tez o bolach
przeniesionych i ocenie miednicy wraz z koscia krzy-
zowa i odcinkiem ledZzwiowym kregoshupa w przypad-
ku bolow kolana o nieustalonej etiologii.

Czynniki ryzyka guzow kosci

Do najistotniejszych czynnikéw ryzyka nowotworow

ztosliwych kosci nalezy zaliczyc¢:

m czynniki genetyczne — a. mutacja w obrebie genu
Rb; OS wystepuje ok. 500 razy czesciej u pacjen-
tow po przebytym siatkowczaku (tac. retinoblasto-
ma); wystapienie jednego nowotworu nie wyklucza
pojawienia sie kolejnego; nowotwor moze wystapic
réwniez u rodzenstwa oraz we wszystkich pokole-
niach w rodzinie; b. mutacja w genie TP53, czyli
zespol predyspozycji do nowotworow, tzw. zespot
Li-Fraumeni, w ktorym chorzy sq bardziej podat-
ni na wystgpienie réznych nowotworéow, w tym
osteosarcoma?®7;

® wady wrodzone ukladu moczowo-plciowego
— zaobserwowano zwigzek miedzy tymi zabu-
rzeniami a wystepowaniem ES (u 12% pacjen-
tow z ES wczesniej zdiagnozowano wady ukltadu
moczowo-pltciowego)?;

= zmiany kostne predysponujace do rozwoju nowo-
tworéw kosci, do ktérych zalicza sie: mnogie wy-
ros$la chrzestno-kostne, chorobe Olliera, zesp6t
Maffucciego, przewlekle zapalenie kosci, dyspla-
sia fibrosa, zesp6t Rothmunda-Thompsona, miej-
sca po przebytych ztamaniach oraz miejsca, gdzie
uprzednio zalozono metalowe zespolenia; dodat-
kowo wiadomo, ze u 2% pacjentéw z choroba Pa-
geta (zazwyczaj wieloogniskowa) w przysztosci roz-
winie sie OS®7;

® przebyta radioterapie — nowotwory kosci nierzad-
ko moga pojawiac sie w miejscach uprzednio na-
promienianych; OS moze wystapi¢ od ok. 4 do 40
lat po napromienianiu; zastosowanie w przeszto-
§ci antracyklin skraca czas do wystapienia nowo-
tworu kosci?3579.

Dalsze postepowanie z pacjentem

z podejrzang zmiana kostna

W Polsce istnieje bardzo dobrze dziatajacy system
opieki onkologicznej dla dzieci i mtodziezy z 19 osrod-
kami w wiekszych miastach na terenie catego kra-
ju. W praktyce, o ile pacjent z podejrzeniem zmiany
zlosliwej nie oczekuje na przyjecie, to pacjent, ktory
zglasza sie z podejrzeniem tagodnego guza kosci, cze-
sto zapisywany jest w kolejke oczekujacych.
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Osrodkiem koordynujacym leczenie ztosliwych gu-
z6w kosci u dzieci i mlodziezy jest Klinika Chirurgii
Onkologicznej Dzieci i Mlodziezy w Instytucie Matki
i Dziecka w Warszawie. WiekszoS¢ oSrodkéw onkolo-
gicznych w Polsce zajmuje sie dziec¢mi ze ztosliwymi
guzami kosci, prowadzac postepowanie wedtug usta-
lonych schematow, w oparciu o doswiadczenia pol-
skie i zagraniczne, tak by leczenie moglo odbywac sie
jak najblizej miejsca zamieszkania. Pacjenci ze zmia-
nami lagodnymi sa leczeni na oddziatach i w klini-
kach ortopedii w catej Polsce. Kierujac pacjenta do
osrodka, nalezy pamietac, ze wykonanie prawidlowe;j
biopsji czesto warunkuje dalsze postepowanie tera-
peutyczne i mozliwos§¢é wykonania zabiegu nieokale-
czajacego, czyli zachowania konczyny, a nie ampu-
tacji. Pacjent powinien by¢ skierowany do osrodka
posiadajacego duze doswiadczenie w tym zakresie.
Nieprawidlowo przeprowadzona biopsja jest jednym
z przeciwwskazan do operacji oszczedzajacych w mie-
sakach kosci'®.

Leczenie

Leczenie zmian kostnych zalezy od ich charakteru,
wielkosci, lokalizacji oraz obecnosci ztamania. Lecze-
niem zmian lagodnych i zapalnych zajmuja sie or-
topedzi. Leczenie pierwotnych ztosliwych guzow ko-
Sci ma charakter skojarzony i kompleksowy. W jego
sktad wchodzi chemioterapia neoadjuwantowa, le-
czenie operacyjne, chemioterapia adjuwantowa,
a w przypadku guza Ewinga — dodatkowo radiotera-
pia i autologiczny przeszczep szpiku. Przez caty okres
leczenia pacjenci objeci sa opieka psychologiczna i re-
habilitacyjna. Na intensywnos¢ leczenia oraz doboér
liczby procedur ma wplyw nie tylko rozpoznanie hi-
stopatologiczne, lecz takze tzw. czynniki rokownicze
charakterystyczne dla danej jednostki, w tym stopien
zaawansowania. Im choroba jest bardziej rozsiana,
tym leczenie bardziej intensywne i bardziej okalecza-
jace i tym wieksze ryzyko odlegltych nastepstw. Lecze-
nie trwa najczesciej 12-18 miesiecy?35 7915,

Glowne zasady opieki pediatrycznej

nad pacjentem z pierwotnym

zlosliwym guzem kosci

1. Zawsze nalezy ustali¢ dokladne rozpoznanie (guz
zlosliwy czy zmiana lagodna).

2. Wskazane jest, by w razie najmniejszych watpli-
wosci klinicznych przedyskutowaé postepowanie
z osrodkiem prowadzacym.

3. W przypadku leczenia onkologicznego nalezy pa-
mieta¢ o mozliwosci wystapienia jego powiklan:
mielosupresji, zakazenia, w tym réwniez grzy-
biczego; u takiego pacjenta leczeniem z wyboru
w przypadku zakazen sa antybiotyki o szerokim
spektrum dziatania uzupelnione lekami prze-
ciwgrzybiczymi. Dotyczy to zwlaszcza goraczek

10.

neutropenicznych. Nalezy by¢ bardzo ostroznym,
decydujac sie tylko na obserwacje goraczkujacego
pacjenta w trakcie leczenia onkologicznego. Prze-
bieg infekcji moze miec czesto charakter bezob-
jawowy, a niewlaczenie antybiotyku wystarczaja-
co wczesnie moze skutkowac Smiercia pacjenta
w przebiegu uogélnionego zakazenia.

W przypadku unieruchomienia w opatrunkach
gipsowych dzieci moga wymagac¢ podawania he-
paryny drobnoczasteczkowej — zawsze pod kon-
trola morfologii. W przypadku obnizenia poziomu
plytek do 40 tys. i nizej lek nalezy odstawic.

W przypadku przetaczania preparatow krwio-
pochodnych nalezy pamieta¢ o koniecz-
nos$ci podawania preparatow filtrowanych
i napromienianych.

Decyzja dotyczaca wlaczenia preparatow zwiek-
szajacych poziom leukocytéw nalezy do osrodka
prowadzacego; zazwyczaj jest ona obwarowana
zasadami programu terapeutycznego; nato-
miast taki preparat bezwzglednie nalezy wlaczyc¢
w przypadku, gdy u pacjenta z neutropenia po-
jawi sie goraczka, jesli do tej pory pacjent go nie
otrzymywal. Odstawienie preparatu powinno na-
stapié rowniez w porozumieniu z o$rodkiem le-
czacym, zazwyczaj gdy liczba leukocytéw prze-
kroczy 10 tys. lub preparat podawany jest dtuzej
niz 14 dni. Preparaty o przedtuzonym dzialaniu
podaje sie jednorazowo po kazdym cyklu, za-
zwyczaj pomiedzy 24-72 godz. od zakornczenia
chemioterapii.

W przypadku gdy pacjent ma zatozony cewnik do
duzego naczynia zylnego (tzw. dojScie centralne),
zawsze nalezy bra¢ pod uwage mozliwos¢ wysta-
pienia zakrzepicy — nie jest ona czesta, aczkol-
wiek wieksze ryzyko jej wystapienia stwierdza sie
przy nieprzestrzeganiu zasad uzytkowania wktu-
cia, a takze u dziewczat w okresie dojrzewania lub
miodych kobiet.

Leczenie onkologiczne czesto zwigzane jest
z wysokim poziomem stresu i leku; u cze-
§ci pacjentow niezbedne jest wiaczenie lekow
przeciwdepresyjnych.

Przez caly okres leczenia oraz zazwyczaj 6 miesie-
cy po jego zakonczeniu obowiazuje catkowity za-
kaz szczepien, chyba ze sa inne wyrazne zalece-
nia osrodka prowadzacego leczenie onkologiczne
- zazwyczaj dotyczy to szczepienia przeciwko wi-
rusowemu zapaleniu watroby typu B.

W trakcie leczenia konieczne jest szczepienie os6b
z najblizszego otoczenia, zgodnie z ,zasada ko-
konu”. Nalezy pamietac o szczepieniu przeciwko
wirusowi ospy wietrznej, ktore w Polsce dla dzie-
ci do ukonczenia 12. roku zycia z otoczenia oséb
z immunosupresja lub leczonych chemioterapia
jest bezplatne.
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11.

12.

13.

Trzon kosci

Przynasada
kosci

Nasada
kosci

Po zakonczeniu leczenia szczepienia nalezy bez-
wzglednie uzupelni¢ badz przeprowadzi¢ od no-
wa, zgodnie z kalendarzem szczepienn, w porozu-
mieniu z osSrodkiem prowadzacym, w zaleznosci
od wyjsciowego statusu pacjenta dotyczacego
szczepien. Szczepienie powinno sie rozpoczac ok.
6 miesiecy po zakonczeniu leczenia w przypadku
stosowania chemioterapii i/lub radioterapii i/lub
autologicznego przeszczepu szpiku, warunkiem
jest brak choroby podstawowej oraz rekonstytu-
cja hematologiczna.

Przez minimum 5 lat po zakonczeniu leczenia
pacjent powinien by¢ obserwowany pod katem
ewentualnej wznowy oraz wystapienia odleglych
powiktan po zastosowanej terapii — obserwacja
zazwyczaj jest prowadzona w os§rodku macierzy-
stym. Po ukonczeniu 18. r.z., w zaleznosci od
mozliwosci poszczegédlnych osrodkéw, obserwa-
cja kontynuowana jest w osSrodku macierzystym
lub pacjent jest przekazywany pod opieke osrod-
kow dla dorostych, w tym réwniez osrodkéw pod-
stawowej opieki zdrowotnej zgodnie z Rozporza-
dzeniem Ministra Zdrowia z dnia 20.10.2014
w sprawie S§wiadczen gwarantowanych z zakresu
ambulatoryjnej opieki specjalistycznej — pkt 6a.
U wiekszosci pacjentow, w celu utrzymania od-
powiedniej sprawnosci fizycznej, konieczna jest
okresowa rehabilitacja, rowniez wiele lat po za-
konczeniu leczenia.

Szkliwiak

Kostniak kostninowy

Widkniak chrzestno-sluzowy

Miesak kosciopochodny

Chrzestniak srédkostny

“ DO ZAPAMIETANIA

N

Nowotwory tagodne uktadu kostnego wystepuja zdecydo-
wanie czesciej niz zmiany ztosliwe.

Zmiany w kosciach czesto wystepuja w typowym wieku
i maja okreslong lokalizacje.

Najwiecej zmian ztosliwych stwierdza sie u dzieci i mtodzie-
zy w okresie nasilonego wzrostu, w wieku 10-19 lat.
Zmiany pojedyncze to najczesciej guzy tagodne lub pier-
wotne nowotwory kosci, zmiany wieloogniskowe sg charak-
terystyczne dla przerzutéw zaréwno rakéw, jak i nowotwo-
row uktadu krwiotwérczego.

Bdl wystepuje nawet u 90% dzieci ze zmianami ztosliwymi,
czesto nasila sie w godzinach nocnych, wybudzajac ze snu
i nie pozwalajac spa¢ mimo podawania lekdéw przeciwbo-
lowych.

Maska zapalna wystepuje nawet u 40% pacjentéw z miesa-
kiem Ewinga.

Istnieja czynniki predysponujace do wystapienia guzéw
kosci.

Pacjent z guzem kosci powinien by¢ skierowany do osrodka
posiadajacego duze doswiadczenie w diagnostyce i lecze-
niu tego typu zmian.

W razie najmniejszych watpliwosci klinicznych co do poste-
powania z pacjentem w trakcie leczenia onkologicznego
i po jego zakonczeniu nalezy skonsultowac sie z osrodkiem
prowadzacym.

Wczesne rozpoznanie przez lekarza pierwszego kontaktu
i skierowanie pacjenta do opieki specjalistycznej jest jed-
nym z najistotniejszych czynnikdw rokowniczych i wptywa
na poprawe wynikéw leczenia.

Miesak Ewinga, chtoniak

Dysplazja wtoknista

Chrzestniak zarodkowy

RYC. 1 Typowe rozmieszczenie zmian patologicznych kosci
(Opracowano na podstawie: www.medictourism.blogspot.com/2011/07/various-types-of-primary-malignant.html®)

Widkniakomiesak

Torbiel kosci

Widknisty ubytek korowy

Wyro$l chrzestno-kostna

Torbiel aneuryzmatyczna kosci

Guz olbrzymiokomérkowy
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Pojawienie sie nowych lub dodatkowych objawow kli-
nicznych (bdl, goraczka, powiekszenie rozmiaru gu-
za) u pacjenta z rozpoznana zmiana lagodna kosci
obliguje do poglebienia diagnostyki w celu wyklu-
czenia ewentualnej transformacji zmiany w kierunku
zmiany zlosliwej i modyfikacji postepowania terapeu-
tycznego. Niekiedy konieczne jest powtorne wykona-
nie biopsji.

Podsumowanie

Nalezy pamietac, ze niedoktadne badanie kliniczne,
bagatelizowanie zgltaszanych przez pacjenta objawow,
oszczednosé w wykonywaniu badan obrazowych lub
zbyt dtugie zwlekanie z decyzja o ich zleceniu mo-
ga opoznic rozpoznanie zlosliwej choroby nowotwo-
rowej, co skutkuje znacznym pogorszeniem rokowa-
nia i jakos$ci zycia pacjenta po zakonczonym leczeniu.
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