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Streszczenie

Wstep: Migsaki tkanek migkkich stanowig 1% nowotwordéw zlosliwych wykrywanych w Polsce u 0séb dorostych. Pierwotna
lokalizacja w ukladzie moczowo-plciowym jest rzadka. Cel pracy: Przedstawienie przypadku wystapienia rhabdomyosarcoma
alveolare okolicy okotocewkowej u 40-letniej kobiety i przeglad literatury. Material i metody: Analizie retrospektywnej
poddano dokumentacje¢ medyczng chorej hospitalizowanej w Centrum Onkologii w Krakowie. Dokonano przegladu
pi$miennictwa dotyczacego miesakow tkanek migkkich o lokalizacji urogenitalnej. Wyniki: Czterdziestoletnia pacjentka
zglosila sie do Centrum Onkologii ze zmiang w okolicy ujscia zewnetrznego cewki moczowej. Badanie histopatologiczne
wycietej zmiany wykazalo rhabdomyosarcoma alveolare. Z powodu braku radykalnosci zabiegu wykonano pooperacyjna
brachyterapie. Trzynascie miesigcy pozniej zdiagnozowano wznowe miejscowa, ktéra usunieto wraz z czescia cewki
moczowej. W bocznych granicach ciecia chirurgicznego stwierdzono utkanie nowotworu. Wdrozono pooperacyjna
chemioterapie i teleradioterapie. Przeglad pismiennictwa wykazal obecnos¢ pojedynczych prac kazuistycznych opisujacych
migéniakomiesaka prazkowanokomorkowego o typie alweolarnym okolicy urogenitalnej u dorostych kobiet. Oméwienie:
Rhabdomyosarcoma jest miesakiem wieku dziecigcego. Wyniki retrospektywnych badan wskazuja na zte rokowanie
u dorostych chorych, a typ pecherzykowy charakteryzuje si¢ agresywnym przebiegiem. Opis przypadku potwierdza tendencje
tego nowotworu do szybkich wznéw regionalnych. Wnioski: Rhabdomyosarcoma alveolare w lokalizacji okotocewkowej
u dorostych kobiet to nowotwor bardzo rzadki, o duzej agresywnosci i sklonnosci do nawrotéw. Kazuistyczne wystepowanie
choroby przemawia za prowadzeniem procesu diagnostyczno-terapeutycznego w wyspecjalizowanych osrodkach. Lokalizacja
okotocewkowa ogranicza radykalno$¢ chirurgiczng i limituje pooperacyjna radioterapig. Czynniki te sprawiaja, Ze wskazana
jest indywidualizacja leczenia skojarzonego.

Stowa kluczowe: mig$niakomiesak prazkowanokomoérkowy, migéniakomigsak prazkowanokomoérkowy o typie

pecherzykowym, rhabdomyosarcoma alveolare okolicy urogenitalnej, rhabdomyosarcoma u dorostych, miesaki tkanek
miekkich u dorostych
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Abstract

(ozepxaHue

Zbigniew Kojs, Michat Jankiewicz, Ewelina Kojs-Pasifiska, Janusz Jaszczyriski

Introduction: Soft tissue sarcoma accounts for 1% of malignant neoplasms detected in adult patients in Poland. Their
primary localization in the urogenital system is rare. Aim of the paper: To present a case of rhabdomyosarcoma alveolare
of the urogenital region in a 40-year-old female patient and conduct a literature review. Material and methods:
The retrospective analysis involved medical records of the patient hospitalized in the Oncology Center in Krakow.
The available literature on soft tissue sarcoma in the urogenital region was reviewed. Results: A 40-year-old patient presented
at the Oncology Center with a lesion in the area of the external opening of the urethra. The histopathological examination
of the specimen confirmed the presence of rhabdomyosarcoma alveolare. Since the surgical procedure was not radical,
postoperative brachytherapy was conducted. Thirteen months later, a local relapse was diagnosed and removed together with
a fragment of the urethra. In the edges of surgical cuts, neoplastic tissue was detected. Postoperative chemo- and
teleradiotherapy were started. The literature review demonstrated few case reports of alveolar rhabdomyosarcoma of the
urogenital region in adult women. Discussion: Rhabdomyosarcoma is a childhood sarcoma. The results of retrospective
studies indicate poor prognosis in adult patients, and the alveolar type is characterized by an aggressive course. This case
report confirms the tendency of the neoplasm to recur locally. Conclusions: Rhabdomyosarcoma alveolare of the urogenital
region in adult women is a very rare and highly aggressive neoplasm that tends to recur. The rare occurrence of this disease
indicates that it should be diagnosed and treated in specialized centers. The urogenital localization does not allow radical
surgical treatment and limits postoperative radiotherapy. Individualized combined treatment is therefore necessary.

Key words: rhabdomyosarcoma, alveolar rhabdomyosarcoma, rhabdomyosarcoma alveolare of the urogenital region,
rhabdomyosarcoma in adults, soft tissue sarcoma in adults

Beenenne: CapkoMbl MATKMX TKaHeil NMPefCTaBAAT 1% 3/710KaueCTBEHHBIX OIyXOseil, 06HapyKeHHbIX B ITombIue
y B3pocibIx. [lepBidHas T0KamM3almsa B MOYEIIONIOBOI cucteMe ABmseTcs peakoit. Ileab padorsl: [IpencraBnenne coydas
rhabdomyosarcoma alveolare (anbBeonApHas pabmoMuocapkoMa) HapaypeTpanbHoil o6nacty y 40-/IeTHell JKeHIIMHbI
u 0630p murepartypsl. MaTrepuaj U MeToabl: [IpoBeleH peTPOCIEKTUBHBIN aHAMN3 MEAMIMHCKOI JOKYMEHTAIL[UN
MAIMeHTKM, TOCIUTANMN3MPOBAHHON B OHKONIOrn4eckoM IeHTpe B Kpakose. IIpoBesen 0630p mureparypsr B 06macTu
CapKOMBI MATKIX TKaHell MOYeNo/IoBbIX OpraHoB. PesyabrarTel: CopokaneTHs MalMeHTKa 06paTnIach B OHKOJIOT e CKIIT
IIEHTP C I3MeHEeHVeM B 0071aCTy HApY)KHOTO OTBEPCTH MOYEHCITYCKaTebHOT0 KaHaa. [MCTOmaTomornyeckoe MccefoBaHe
yHaTeHHOTO M3MeHeHMs MoKasano rhabdomyosarcoma alveolare. B cBsi3u ¢ HepafUKa/lTbHOCTBIO OMEPALUY IPOBEIN
IOC/IeONepallMOHHYI0 6paxuTepanuio. TpMHAALATh MeCALeB CIYCTA JUATHOCTHPOBAH MECTHBI PELUIUB, KOTOPBII
YA BMECTE C 9acThbI0 MOYENCITYCKaTeTbHOTO KaHasa. B 60KOBBIX 06/1acTAX XMPYPriUdeckoro paspesa 06Hapy>KeHbI
pakoBble KeTK1. IIpoBe/n MoC/IeoneparfOHHYI0 XMMIOTEPAIINIO 1 AVCTAHIIMOHHYIO Ty4eByI0 Tepanuio. B mireparype
€CTb OT/Ie/IbHbIe TeMAaTNYeCKIe NCCTefOBAHIIA, OUCHIBAIOIINE PAbfOMIOCAPKOMHYIO efIOMIOCAPKOMY a/IbBEOJIIPHOTO
THIIA TIapaypeTpaabHO 06/1acTy y B3pOC/IBbIX KeHINH. AHAIN3: Rhabdomyosarcoma — 310 capkoMa IeTCKOro BO3pacTa.
Pesy/bTaThl peTPOCIEKTUBHBIX MCCIEHOBAHNIT YKa3bIBaeT Ha IIOXOII IPOTHO3 Y B3POC/IbIX IALMEHTOB, @ a/IbBEOJLAPHBIIL
THUII XapaKTepU3yITCA arpeCCUBHBIM TedeHMeM. KIMHM4IecKuil cay4dail MOATBEpXXJaeT TeHACHINIO 9TOI OIyX0mu
K OpICTpOMY TOYeYHOMY peryiuBy. BuiBoabl: Rhabdomyosarcoma alveolare B mapaypeTpanbHOI TOKa/TU3aIMHU Y B3POCIIBIX
JKEHIIVH — 9TO OYeHb PeJiKasi OIYXO0JIb, C BBICOKOIT arpeCCMBHOCTBIO 1 CKIIOHHOCTBIO K pernysy. KasyanbHoe mposiBenye
9TOI 60/Ie3HN YKa3pIBaeT Ha MPOBeJieHNE NUATHOCTUKY I JIeYeHNs B CIIelMaIn3MPOBaHHbIX IjeHTpax. [TapaypeTpanbpHoe
pacIonoXeHre OrpaHNYNBaeT PagMKaIbHOCTh XUPYPINU U MOCIEONEPALOHHYI0 pafuoTepannio. baarogaps atum
(daxTopaM peKOMeHYeTCs MHAMBUYaIN3aL s KOMOMHNPOBAHHOTO ICICHIIS.

KroueBsie croBa: pa6omMmnocapkoOMHast 1effoMIoCcapkoMa, paboMmnocapkoMHast JIEFIOMIOCAPKOMA a/IbBEOJISIPHOTO THIIA
(anpBeonspHas pabgoMmuocapkoma), rhabdomyosarcoma alveolare mapaypertpanpaoit obmactu, rhabdomyosarcoma
Y B3POCIIBIX, CAPKOMBI MATKIX TKaHEI Y B3POCTIbIX

WSTEP INRODUCTION

iesaki tkanek migkkich stanowia jedynie

1% wszystkich nowotworéw ztosliwych dia-

gnozowanych w Polsce u os6b dorostych
(1,5-2 zachorowania na 100 000 mieszkancéw rocznie —
ponizej 1000 nowych zachorowan)®. Najczestsze lo-
kalizacje to: konczyny - okoto 50% przypadkéw, jama
otrzewnowa — 20%, okolica zaotrzewnowa — 15%, region
gltowy i szyi - 10%®. Pierwotna lokalizacja tych nowo-
tworéw w ukladzie moczowo-plciowym u kobiet powy-
zej 19. roku zycia jest niezwykle rzadka®.
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oft tissue sarcoma accounts for only 1% of all malig-

nant neoplasms detected in adult patients in Poland

(1.5-2 cases per 100,000 individuals per year — few-
er than 1,000 new cases)?. Its most common localiza-
tions include: the limbs — approximately 50% of cases,
the peritoneal cavity — 20%, the retroperitoneal space —
15% as well as the region of the head and neck - 10% of
cases?. The primary localization of such tumors in the
urogenital system in women older than 19 is exception-
ally rare®.
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Miegéniakomigsak prazkowanokomérkowy (rhabdomyosar-
coma, RMS) wystepuje przede wszystkim u dzieci. Wiek-
szo$¢ zachorowan dotyczy pacjentéw ponizej 10. roku
zycia®. U dorostych RMS cechuje si¢ szczegélnie nieko-
rzystnym rokowaniem. Pomimo agresywnego, skojarzone-
go leczenia (pierwotne leczenie operacyjne z uzupelniaja-
ca radio- lub chemioterapia) 5-letnie przezycia uzyskuje sie
u okoto 20% pacjentow®.

W literaturze opisywane sa cztery gtéwne typy RMS: em-
brionalny, botrioidalny, pecherzykowy (alweolarny) i ple-
omorficzny®. Pierwsze trzy typy sa diagnozowane u dzieci,
natomiast typ pleomorficzny - zazwyczaj u kobiet powyzej
45. roku zycia®®.

Opisany przypadek 40-letniej pacjentki z rozpoznaniem
mie$niakomiegsaka prazkowanokomorkowego o typie pe-
cherzykowym okolicy okolocewkowej zastuguje na uwage
ze wzgledu na rzadko$¢ wystepowania i nietypowa lokaliza-
cje. Przebieg kliniczny $wiadczy o duzej agresywnosci bio-
logicznej tego typu nowotworu.

CEL PRACY

Cele pracy to przedstawienie przypadku rhabdomyosarco-
ma alveolare zlokalizowanego w okolicy okotocewkowej
u 40-letniej kobiety oraz przeglad literatury o tej tematyce.

MATERIAL | METODY

Analizie retrospektywnej poddano dokumentacje medycz-
ng chorej hospitalizowanej w Centrum Onkologii — Insty-
tucie im. Marii Sktodowskiej-Curie, Oddzial w Krakowie
w latach 2011-2014. Dokonano réwniez przegladu pi-
$miennictwa zawierajacego informacje na temat miesakow
tkanek miekkich o lokalizacji urogenitalnej.

WYNIKI

Czterdziestoletnia pacjentka zgtosila si¢ do Centrum On-
kologii w Krakowie w sierpniu 2011 roku z powodu nie-
wielkiej, utrzymujacej si¢ od 3 tygodni zmiany w okolicy
ujécia zewnetrznego cewki moczowej. W badaniu fizykal-
nym brzuch miekki, niebolesny, bez oporéw patologicz-
nych, rejony gruczolowe wolne, kosciec uciskowo niebole-
sny, obwodowe wezly chfonne niepodejrzane. Per vaginam
w okolicy ujécia zewnetrznego cewki zmiana guzowata
o $rednicy okolo 1,5 cm, niebolesna. Wstepna diagnoza:
Tu ostii urethrae externi. Po konsultacji urologicznej pa-
cjentke zakwalifikowano do usunigcia zmiany.

Operacja odbyta si¢ w pazdzierniku 2011 roku. Wykona-
no naciecie przedniej §ciany pochwy nad zmiana, ktérg
wypreparowano od cewki moczowej i usunieto w cato-
$ci. Stwierdzono margines przedni bezposrednio w $cia-
nie cewki.

Wynik badania histopatologicznego: ,,Rhabdomyosarco-
ma. Guzek o $rednicy 8 mm otoczony w wigkszosci ob-
wodu szklista tkanka. W kilku miejscach widoczne jest

CURR GYNECOL ONCOL 2015, 13 (1), p. 51-58

Rhabdomyosarcoma (RMS) is found mainly in children.
Most patients are younger than 10 years old®. In adults,
RMS is characterized by a particularly unfavorable progno-
sis. Despite aggressive combination treatment (primary sur-
gery with adjuvant radio- and chemotherapy), 5-year sur-
vival is observed in approximately 20% of patients®.

The literature discusses four main types of RMS: embryo-
nal, botryoidal, alveolar and pleomorphic®. The first three
are found in children, and the pleomorphic type is usually
diagnosed in women older than 45¢.

The case presented below concerns a 40-year-old patient
with alveolar rhabdomyosarcoma in the urogenital region.
It is worth attention due to the rare character of occurrence
and atypical localization. The clinical course attests to bio-
logical aggressiveness of this neoplasm.

AIM OF THE PAPER

The aim of the paper was to present a case of rhabdomyo-
sarcoma alveolare of the urogenital region in a 40-year-old
woman and to conduct a literature review.

MATERIAL AND METHODS

The retrospective analysis involved medical records of
the patient hospitalized in the Oncology Center in Kra-
kow (Maria Sklodowska-Curie Institute of Oncology) in
2011-2014. Moreover, the literature discussing soft tissue
sarcoma in the urogenital region was reviewed.

RESULTS

A 40-year-old patient presented at the Oncology Center in
Krakow in August 2011 with a small lesion in the area of
the external opening of the urethra, which had persisted
for 3 weeks. The physical examination revealed: soft abdo-
men with no pain or pathological resistance, clear glan-
dular regions, skeleton painless on compression and not
enlarged peripheral lymph nodes. The pelvic examination
revealed a tumorous painless lesion with a diameter of ap-
proximately 1.5 cm in the region of the external opening of
the urethra. The initial diagnosis was: Tu ostii urethrae ex-
terni. Following a urological consultation, the patient was
scheduled for a removal of the lesion.

The surgery was conducted in October 2011. An incision
was made in the anterior wall of the vagina above the le-
sion which was separated from the urethra and removed
entirely. The anterior margin was identified directly in the
urethral wall.

The result of the histopathological examination: “Rhabdo-
myosarcoma. A tumor with the diameter of 8 mm, almost
entirely surrounded with hyaline tissue. In several places,
it is infiltrated with narrow neoplastic bands, and neoplastic
tissue is visible in the line of the surgical cut. Immunohis-
tochemical staining for Myf4, MyoD1 and desmin confirm
the direction of differential diagnosis. The histopathological

DOI: 10.15557/€60.2015.0006
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jednak jej naciekanie waskimi pasmami nowotworu, kto-
rego utkanie widoczne jest w linii ciecia operacyjnego.
Barwienia immunohistochemiczne na Myf4, MyoD1, de-
smine potwierdzaja kierunek réznicowania nowotworu.
Obraz histopatologiczny przemawia najbardziej za rhab-
domyosarcoma embryonale - ze wzgledu na obecno$¢ nie-
licznych form wrzecionowatych”.

W celu wykluczenia postaci pecherzykowej zlecono wyko-
nanie badania FISH z uzyciem sondy typu FKHR (13q14),
ktore wykazalo obecnos¢ w licznych komoérkach guza trzech
sygnalow pochodzacych z genu FKHR (polisomia) - jedne-
go sygnatu prawidlowego i dwoch $wiadczacych o peknie-
ciu w miejscu badanego genu. Rozpoznanie: rhabdomyosar-
coma alveolare.

W trakcie oczekiwania na wynik badania histopatologicz-
nego przeprowadzono szereg badan dodatkowych, w tym
spiralng tomografie komputerowg jamy brzusznej, rezonans
magnetyczny miednicy mniejszej, badanie radiologiczne
klatki piersiowej, ultrasonografie gruczoldéw piersiowych
i cytologie szyjki macicy, ktore nie wykazaly podejrzanych
zmian.

Na zaproponowane poszerzenie zabiegu operacyjnego pa-
cjentka nie wyrazila zgody, wiec w marcu 2012 roku prze-
prowadzono brachyterapi¢ pooperacyjna na obszar ze-
wnetrzny uj$cia cewki moczowej — do dawki catkowitej
29 Gy w 9 frakcjach.

W zwiazku z nieprawidlowym obrazem USG TV (podej-
rzenie polipa endometrialnego) w grudniu 2012 roku wy-
konano wylyzeczkowanie jamy macicy. Wynik histopatolo-
giczny: ,Fragmenty §luzéwki trzonu macicy o prawidlowej
budowie histopatologicznej, w fazie sekrecyjnej cyklu”.
Spiralna tomografia komputerowa jamy brzusznej i miedni-
cy malej oraz tomografia komputerowa klatki piersiowej —
badania wykonane w marcu 2013 roku - nie wykazaly istot-
nych struktur patologicznych.

W kwietniu 2013 roku u pacjentki stwierdzono wznowe
miejscows, zlokalizowang na prawo od ujscia zewnetrzne-
go cewki moczowej, o wielkosci 1 x 1,5 cm, potwierdzong
histologicznie jako migsak. Podczas oceny endoskopowej
w czesci przedniej cewki moczowej stwierdzono wpuklajg-
cy sie do $wiatla guzek z przekrwiong §luzowka, krwawia-
ca kontaktowo. W zwigzku z powyzszym chorg zakwalifiko-
wano do usunigcia zmiany i poinformowano o mozliwo$ci
skrocenia cewki badz wystapienia powiktan w postaci prze-
toki moczowo-plciowej.

W kwietniu 2013 roku usunig¢to zmiane z marginesem, wraz
z obwodowg czeécig cewki moczowej. Wykonano plastyke
ujscia cewki i pochwy. Wynik badania histopatologicznego:
»Fragment cewki moczowej z przylegtym fragmentem po-
chwy. W §cianie cewki i pochwy na polu $rednicy 12 mm
stwierdza si¢ naciek nisko zréznicowanego nowotworu zlo-
sliwego o typie rhabdomyosarcoma. Komorki wznowy mie-
saka cechujg si¢ nizszym stopniem dojrzalosci i zwiekszong
aktywnoscig mitotyczng w poréwnaniu z guzem pierwot-
nym. Oceniono margines ciecia i stwierdzono, iz utka-
nie nowotworu widoczne jest w jednym z jego bocznych

DOI: 10.15557/€60.2015.0006

image most probably suggests rhabdomyosarcoma embryo-
nale due to the presence of some spindle-like forms”

In order to rule out the alveolar form, a FISH examination
with a FKHR probe (13q14) was conducted. It revealed the
presence of three signals originating from the FKHR gene
(polysomy) in numerous tumor cells: one signal was normal
and two attested to a rupture at a site of the examined gene.
The diagnosis: rhabdomyosarcoma alveolare.

While awaiting the results of the histopathological analy-
sis, a range of additional tests were conducted, including
spiral computed tomography of the abdomen, magnetic
resonance imaging of the small pelvis, chest X-ray, breast
ultrasound and cervical smear, which did not reveal any
suspicious lesions.

The patient did not consent to an extended surgical proce-
dure, and therefore in March 2012, she underwent postop-
erative brachytherapy to the region of the external urethral
opening, to the total dose of 29 Gy in 9 fractions.

Due to an abnormal transvaginal US image (a suspicion of
an endometrial polyp), uterine curettage was conducted in
December 2012. Histopathological findings: “Fragments of
the endometrium of normal histopathological structure,
in the secretory phase of the cycle.”

Spiral computed tomography of the abdomen and small
pelvis and chest CT (scans performed in March 2013)
showed no significant pathological structures.

In April 2013, a local relapse was diagnosed with the size
of 1 x 1.5 cm, confirmed histopathologically as sarcoma.
It was localized on the right of the external urethral open-
ing. Endoscopic examination revealed a nodule protrud-
ing to the urethral lumen with hyperemic mucosa, bleeding
upon contact. The patient was therefore scheduled for the
removal of the lesion and informed that the urethra could
be shortened or that complications in the form of a urogen-
ital fistula might develop.

The lesion with a margin, and with a peripheral part of the
urethra, was removed in April 2013. The urethral and vag-
inal openings were repaired. The result of the histopatho-
logical examination: “A fragment of the urethra with ad-
jacent fragment of the vagina. In the wall of the urethra
and vagina, over an area of 12 mm, there is an infiltra-
tion of poorly-differentiated malignancy of a rhabdomyo-
sarcoma type. The cells of the sarcoma relapse are char-
acterized by a lower level of maturity and higher mitotic
activity compared to the primary tumor. The margin was
examined: neoplastic cells are visible in one of its later-
al margins (probably at the side of the vaginal opening).
The opposite margin if free of infiltration (probably a deep
surgical margin).”

The postoperative period proceeded without complications.
The patient underwent additional imaging examinations.
Computed tomography of the abdominal cavity and pelvis
minor showed no relapse in the lymph nodes.

Due to the result of the histopathological examination,
the patient underwent adjuvant chemotherapy: 6 courses
of VAI (vincristine, dactinomycin and ifosfamide).

CURR GYNECOL ONCOL 2015, 13 (1), p. 51-58
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marginesow (prawdopodobnie od strony przedsionka po-
chwy). Przeciwlegly boczny margines bez nacieku nowo-
tworu (prawdopodobnie gleboki margines ciecia — margi-
nes chirurgiczny)”

Przebieg pooperacyjny niepowiktany. Dodatkowe bada-
nia obrazowe - tomografia komputerowa jamy brzusznej
i miednicy mniejszej — nie wykazaly wznowy wezlowe;.

Ze wzgledu na wynik badania histopatologicznego pa-
cjentka zostala poddana uzupetniajacej chemioterapii:
6 kursow wedtug schematu VAI (winkrystyna, daktyno-
mycyna, ifosfamid).

Przed wdrozeniem leczenia systemowego wykonano
PET-CT. W badaniu stwierdzono pobudzenie metabo-
liczne w okolicy uj$cia zewnetrznego cewki moczowej,
przemawiajgce za czynnym procesem rozrostowym. Nie
uwidoczniono innych zmian ogniskowych o wysokim me-
tabolizmie glukozy.

W zwigzku z duzym ryzykiem znacznej rozleglosci zabiegu
(z nadlonowym odprowadzeniem moczu wigcznie) w przy-
padku ponownego leczenia operacyjnego podjeto decyzje
o wlaczeniu uzupelniajgcej teleradioterapii po 6 cyklach
chemioterapii. W styczniu 2014 roku rozpoczeto napro-
mienianie - dawka 55,8 Gy w 31 frakcjach. Leczenie prze-
bieglo bez powiklan.

Chora regularnie zgtaszala si¢ na kontrole. Podczas ostat-
niej wizyty — w marcu 2015 roku - ani w badaniu klinicz-
nym, ani w badaniach obrazowych nie stwierdzono nawro-
tu procesu nowotworowego.

Przeglad pismiennictwa wykazal jedynie pojedyncze pra-
ce kazuistyczne opisujace mig$niakomiesaka prazkowa-
nokomorkowego o typie alweolarnym zlokalizowanego
w okolicy urogenitalnej u dorostych kobiet. W literaturze
anglojezycznej nie przedstawiono dotychczas przypadku
wystapienia miesaka tego typu w okolicy okotocewkowej
u dorostych pacjentow.

OMOWIENIE

Rhabdomyosarcoma jest typowym miesakiem wie-
ku dziecigcego. Wiekszos$¢ zachorowan odnotowuje si¢
u dzieci ponizej 10. roku zycia®. Typ embrionalny, bo-
trioidalny i pecherzykowy czeéciej wystepuja u dzieci,
natomiast typ pleomorficzny opisywany jest u kobiet po
menopauzie®. Wyniki duzych retrospektywnych badan
wskazuja na zte rokowanie chorych dorostych z rozpo-
znaniem RMS®7,

Sultan i wsp. przeanalizowali historie choroby 1071 doro-
stych (powyzej 19. roku zycia) i 1529 dzieci. W pierwszej
grupie badanych wykazali 5-letnie przezycia rzedu 27%,
a w drugiej - rzedu 65%.

Typ pecherzykowy RMS charakteryzuje sie bardziej agre-
sywnym przebiegiem klinicznym: szybkim wzrostem guza
oraz stosunkowo czestymi przerzutami do regionalnych
weztéw chlonnych i przerzutami odlegtymi. Nawroty sa
czeste, a rokowania, nawet po radykalnym leczeniu chi-
rurgicznym - zle.
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A PET-CT scan was conducted before the systemic treat-
ment. The scan revealed metabolic stimulation within the
external urethral opening, which suggested an active pro-
liferation process. No other focal lesions with high glucose
metabolism were detected.

Due to a significant risk that the next surgical procedure
would have to be highly radical (including suprapubic uri-
nary drainage), a decision was made to implement adjuvant
teleradiotherapy after 6 cycles of chemotherapy. In January
2014, the patient started irradiation with a dose of 55.8 Gy
in 31 fractions. The treatment proceeded without compli-
cations.

The patient reported to follow-up visits regularly. During
the last visit, in March 2015, there were no signs of relapse
in clinical or imaging examinations.

The literature review demonstrated that there are only few
articles reporting cases of alveolar rhabdomyosarcoma of
the urogenital region in adult women. In English-language
literature, there are no cases of this type of neoplasm local-
ized in the urogenital region in adults.

DISCUSSION

Rhabdomyosarcoma is a typical childhood sarcoma. Most
cases are diagnosed in children below the age of 10®.
The embryonal, botryoidal and alveolar types are more
common in children whereas the pleomorphic type is
found in post-menopausal women®. The results of large
retrospective studies indicate that adults with RMS have
poor prognosis®?.

Sultan et al. analyzed medical histories of 1,071 adults
(above the age of 19) and 1,529 children. In the former
group, 5-year survival was 27%, and in the latter — 65%.
The alveolar type is characterized by a more aggressive clin-
ical course: rapid tumor growth and relatively frequent me-
tastases to the regional lymph nodes as well as distant me-
tastases. Relapses are frequent, and prognosis, even after
radical surgical treatment, is poor.

Dantonello et al. described 235 patients below the age of 21.
In 38% of the patients, regional lymph nodes were involved.
The tumor recurred locally in 42% of patients, usually af-
ter 16 months of radical surgical treatment. The most com-
mon localizations of distant metastases were the chest and
peritoneal cavity®.

The etiology of RMS is not fully understood. Some papers
describe tumor growth from primitive embryonal nests or
stroma by the process of metaplasia whereas other authors
argue that a trauma can be a causative factor®.

The diagnosis is based on a histopathological examina-
tion of the material collected in core-needle biopsy and
in open incisional or open excisional biopsy (for super-
ficial tumors smaller than 5 cm). The microscopic as-
sessment of the tumor should be extended, and include
fluorescence in situ hybridization (FISH), reverse tran-
scriptase-polymerase chain reaction (RT-PCR) and cy-
togenetic testing®'”.
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Dantonello i wsp. opisali 235 pacjentéw ponizej 21. roku zy-
cia. U 38% oso6b z badanej grupy stwierdzili zajecie regio-
nalnych wezléw chionnych. Wznowa miejscowa wystapita
u 42% pacjentow, $rednio po 16 miesigcach od radykalnego
leczenia chirurgicznego. Najczestszymi lokalizacjami prze-
rzutéw odlegtych byty klatka piersiowa i jama otrzewnej®.
Etiologia RMS nie jest do konca poznana. Niektore publi-
kacje opisuja rozrost guza z gniazd pierwotnych komoérek
embrionalnych lub podscieliska w procesie metaplazji, inne
donoszg o roli urazu jako czynnika sprawczego®.
Rozpoznanie opiera sie na badaniu histopatologicznym
materiatu pobranego na drodze biopsji gruboiglowej, biop-
sji otwartej nacinajacej badZ biopsji otwartej wycinajacej
(dla guzéw powierzchownych ponizej 5 cm). Mikrosko-
powa ocena guza powinna by¢ poszerzona o badanie me-
toda fluorescencyjnej hybrydyzacji in situ FISH, RT-PCR
(reverse transcriptase-polymerase chain reaction) oraz ba-
danie cytogenetyczne®'?.

Translokacje chromosomalne t(2;13)(q35;q14) oraz t(1;13)
(p36;q14) sa charakterystyczne dla mig$niakomiesaka pe-
cherzykowego, a geny fuzyjne PAX3-FKHR i PAX7-FKHR -
patognomoniczne dla guza tego typu, przy czym transloka-
cja t(2;13) wiaze si¢ z gorszym rokowaniem™'"). Markery
immunohistochemiczne omawianego schorzenia to: mio-
globina, MyoD1 i miogenina®.

Kliniczna ocena stopnia zaawansowania migsakdw tkanek
migkkich opiera si¢ na zmodyfikowanym systemie Amery-
kanskiego Towarzystwa do Walki z Rakiem (American Joint
Committee on Cancer, AJCC) i Miedzynarodowej Unii do
spraw Nowotwordw (Union Internationale Contre le Cancer,
UICC) z 2010 roku‘'?.

Podstawowe leczenie polega na radykalnym usunieciu ogni-
ska pierwotnego z marginesem. W stopniu zaawansowania
IA (niski stopien ztosliwosci, guz powierzchowny wielko-
$ci ponizej 5 cm) mozliwe jest jedynie leczenie chirurgicz-
ne. W wyzszych stopniach zaawansowania lub w przypadku
niecalkowitego usuniecia guza konieczna staje si¢ uzupel-
niajaca radioterapia. Cho¢ pooperacyjna chemioterapia nie
nalezy do standardowych metod leczenia, wedlug czesci ba-
daczy wydluza czas wolny od nawrotéw choroby™.

W pi$miennictwie mozna znalez¢ bardzo niewiele publi-
kacji przedstawiajacych przypadki wystgpienia miesniako-
migsaka o typie pecherzykowym zlokalizowanego w okoli-
cy urogenitalnej u dorostych kobiet.

Fukunaga opisuje przypadek 72-letniej kobiety z guzem
o typie ARMS zlokalizowanym w trzonie macicy. Pacjent-
ka zmarla 12 miesiecy po radykalnym usunieciu maci-
cy z przydatkami i nastepowej chemioterapii. W materia-
le biopsyjnym stwierdzono przerzuty do wezléw chlonnych
i okolicy pozaotrzewnowej.

Odoi i wsp. omawiajg przypadek 44-letniej pacjentki
z ARMS o tej samej lokalizacji. Chorg przyjeto do szpitala
z rozpoznaniem guza miednicy mniejszej. W czasie zabiegu
operacyjnego stwierdzono uogdlniony rozsiew nowotworo-
wy w miednicy mniejszej. W zwiazku z brakiem mozliwo-
$ci radykalnego zabiegu pobrano wycinki z macicy i sieci
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Chromosomal t(2;13)(q35;q14) and t(1;13)(p36;q14) trans-
locations are typical of alveolar rhabdomyosarcoma, and
PAX3-FKHR and PAX7-FKHR fusion genes are pathog-
nomonic for a tumor of this type. The t(2;13) transloca-
tion is associated with worse prognosis®'’. Immunohisto-
chemical markers of this disease are: myoglobin, MyoD1
and myogenin®.

The clinical staging of soft tissue sarcoma is based on
a modified system of the American Joint Committee on
Cancer (AJCC) and Union Internationale Contre le Can-
cer (UICC) of 201019,

The basic treatment consists in the radical removal of the
primary focus with a surgical margin. In IA stage (low
malignancy, superficial tumor smaller than 5 cm), surgery
can be the only treatment. In the case of higher stages or
if the tumor cannot be entirely removed, radiotherapy be-
comes necessary. Although postoperative chemotherapy
does not belong to standard methods of treatment, some
authors believe that it prolongs disease-free survival®.

In the literature, there are few reports concerning alveo-
lar rhabdomyosarcoma localized in the urogenital region
in adult women.

Fukunaga reports a case of a 72-year-old female patient
with ARMS tumor localized in the body of the uterus.
The patient died 12 months after radical hysterectomy
with salpingo-oophorectomy and adjuvant chemotherapy.
The biopsy revealed metastases to the lymph nodes and ex-
traperitoneal space®.

Odoi et al. discuss a case of a 44-year-old patient with
ARMS with the same localization. The patient was ad-
mitted to hospital with a diagnosis of a tumor in the
small pelvis. During the surgical procedure, the neoplas-
tic process was found disseminated in the small pelvis.
Since radical treatment was impossible, biopsies of the
uterus and greater omentum were collected for exami-
nation. Alveolar rhabdomyosarcoma was confirmed. De-
spite chemo- and radiotherapy, the patient died 17 days
after the surgery®.

Copeland et al. presented eight cases of this neoplasm lo-
calized in the genital region. The primary localization of
two neoplasms was the vulva, five originated from the
perineum, and one form the round ligament. Five of the
patients had the lesion removed locally, six underwent
postoperative radiotherapy, and seven — chemotherapy.
Five-year survival was noted in only two cases, five pa-
tients died within 9 months and one patient died with-
in 27 months. Distant metastases to the bones were de-
tected in four patients, and to the mammary gland - in
three cases?.

There are no reports concerning the urogenital localization
of this type of tumor in adults. However, there are cases of
such tumors in the vagina in children.

In a large, multicenter study conducted in the Unit-
ed States (Intergroup Rhabdomyosarcoma Study, IRS),
American researchers analyzed 151 patients (children
and adolescents) with rhabdomyosarcoma in a urogenital
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wigkszej, ktore potwierdzily typ alweolarny miesaka praz-
kowanokomdrkowego. Pomimo wlgczenia nastepowej che-
mio- i radioterapii pacjentka zmarta w 17. dobie po zabie-
gu operacyjnym®.

Osiem przypadkéw nowotworu tego typu zlokalizowanego
w okolicy genitalnej prezentuja Copeland i wsp. Pierwotna
lokalizacja dwdch z nich to srom, kolejnych pigciu - okolica
krocza, a ostatniego — wiezadlo obte. Pigciu z opisanych pa-
cjentow poddano lokalnemu wycieciu zmiany, u szesciu za-
stosowano pooperacyjng radioterapie, u siedmiu — chemio-
terapie. Piecioletnie przezycia zanotowano jedynie w dwoch
przypadkach, pieciu pacjentéw zmarto przed uptywem
9 miesigcy, kolejny chory — po 27 miesigcach. Obecnos¢
przerzutéw odleglych do kosci wykazano u czterech oséb,
a do gruczotu piersiowego — u trzech?.

Brakuje doniesien na temat lokalizacji okotocewkowej no-
wotworu tego typu u doroslych, aczkolwiek opisywane sg
przypadki lokalizacji w pochwie u dzieci.

Duze, wieloosrodkowe badanie przeprowadzone w Sta-
nach Zjednoczonych - Intergroup Rhabdomyosarcoma Stu-
dy (IRS): amerykanscy badacze przeanalizowali przypadki
151 pacjentéw (dzieci i mlodziezy) z rozpoznaniem mie-
$niakomiesaka prazkowanokomorkowego o lokalizacji uro-
genitalnej — wykazalo, iz najczestsza lokalizacja zmian tego
typu jest pochwa (54%), przy czym dotyczy to gtdwnie pod-
typu botrioidalnego. Typ alweolarny wraz z nieokreslonym
stanowily jedynie 3% kohorty, a jego lokalizacje pochwowa
wykazano jedynie u czterech pacjentek.

Arndt i wsp. zauwazyli, ze okolo 50% guzéw sromu w ba-
danej grupie stanowig miesaki o typie alweolarnym - w po-
réwnaniu z tylko 5-procentowym jego udzialem w zmia-
nach o lokalizacji pochwowej. Badacze zaobserwowali, iz
wiekszo$¢ nowotwordw o pierwotnej lokalizacji w pochwie
i macicy wystepuje u dzieci ponizej 10. roku Zycia, nato-
miast lokalizacja na sromie i szyjce macicy czesciej dotyczy
pacjentek w okresie adolescencji?.

Silng zalezno$¢ lokalizacji nowotworu od wieku potwier-
dzaja Kirsch i wsp., ktorzy w swoim retrospektywnym bada-
niu opisali 67 pacjentéw ponizej 19. roku zycia z rozpozna-
niem rhabdomyosarcoma okolicy urogenitalnej. Lokalizacja
pochwowa czg$ciej wystepowata u mtodszych chorych,
podczas gdy pierwotna lokalizacje w trzonie i szyjce maci-
cy czedciej opisywano u starszych®.

Przebieg choroby pacjentki hospitalizowanej w Centrum
Onkologii w Krakowie potwierdza zle rokowanie i tenden-
cje do szybkich wznéw regionalnych, szczegdlnie w loka-
lizacji limitujacej radykalno$¢ zabiegu operacyjnego i po-
operacyjng radioterapie. W badaniu IRS zaobserwowano
wznowy az u 70% pacjentéw z urogenitalng lokalizacja
guza leczonych operacyjnie, co rowniez wskazuje na agre-
sywno$¢ biologiczng omawianego nowotworu. Badacze
wykazujg korzysci plynace z Iaczonej terapii — opartej na
zabiegu operacyjnym, chemio- i radioterapii®*!¥. Uwi-
dacznia sie tendencja do leczenia chirurgicznego z zaosz-
czedzeniem funkeji ukltadu moczowo-plciowego i zmini-
malizowaniem ryzyka powiktan narzadowych"?.
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localization. The study revealed that the most common
localization of this type of tumor is the vagina (54%), but
this mainly refers to the botryoidal type. The alveolar and
undifferentiated type constituted only 3% of the cohort,
and it was localized in the vagina in only four patients.
Arndt et al. noticed that approximately 50% of vulvar
tumors in the examined group were alveolar sarcomas
whereas only 5% of such tumors were found in the vagina.
The authors observed that most neoplasms with the pri-
mary localization in the vagina or uterus are found in chil-
dren below 10 years of age whereas vulvar and cervical lo-
calizations concern adolescents!?.

A strong relationship between this neoplasm and age is
also confirmed by Kirsch et al. who, as part of a retrospec-
tive study, analyzed 67 patients younger than 19 with uro-
genital rhabdomyosarcoma. The vaginal localization was
more often observed in younger patients whereas the pri-
mary localization in the body of the uterus and cervix was
more frequently seen in older ones.

The course of the disease in the patient hospitalized in
the Oncology Center in Krakow confirms poor progno-
sis and a tendency to a rapid regional relapse, particularly
in a localization that limits the radical nature of surgery
and postoperative radiotherapy. In the IRS study, a re-
lapse was observed in as many as 70% of patients with the
urogenital localization of the tumor, which also indicates
that this neoplasm is biologically aggressive. The authors
highlight benefits of combined therapy, based on surgery,
chemotherapy and radiotherapy®*'?. A tendency to im-
plement surgical treatment that spares urogenital func-
tions and minimizes the risk of organ complications is
evident(?.

CONCLUSIONS

Rhabdomyosarcoma alveolare of the urogenital region in
adult women is a very rare neoplasm characterized by high
biologic aggressiveness and a tendency to recur. The rare
occurrence of this disease, the necessity to conduct highly
specialized examinations in order to confirm the diagno-
sis as well as the need for interdisciplinary treatment in-
dicate that the diagnostic and therapeutic process should
be conducted in specialized centers. The urogenital local-
ization frequently limits or even prevents radical surgery,
which is the basic prognostic factor. The close proximi-
ty of critical organs reduces the range of postoperative ra-
diotherapy. These factors suggest that individualized com-
bined treatment is recommended.
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WNIOSKI

Rhabdomyosarcoma alveolare o lokalizacji okolocewko-
wej u dorostych kobiet jest nowotworem bardzo rzadkim,
cechujacym sie duzg agresywnosciag biologiczng i skton-
noséciag do nawrotow. Kazuistyczne wystepowanie scho-
rzenia, konieczno$¢ wykonania wysokospecjalistycznych
badan w celu potwierdzenia rozpoznania i potrzeba za-
stosowania interdyscyplinarnego leczenia przemawiaja za
prowadzeniem procesu diagnostyczno-terapeutycznego
w wyspecjalizowanych osrodkach. Lokalizacja okolocew-
kowa niejednokrotnie ogranicza lub wrecz uniemozliwia
radykalno$¢ chirurgiczng, co stanowi podstawowy czyn-
nik rokowniczy. Bliskie sgsiedztwo narzadéw krytycznych
limituje pooperacyjna radioterapie. Czynniki te sprawiaja,
iz wskazana jest indywidualizacja leczenia skojarzonego.
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