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Co sie kryje pod maseczka?

Ztosliwy nowotwér ostonek nerwéw
obwodowych jamy nosowej i zatok
przynosowych — opis przypadku

Hidden behind the mask: A case report of

a malignant peripheral nerve sheath tumor (MPNST)

involving the nasal cavity and paranasal sinuses
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Streszczenie:

Ztoéliwe nowotwory ostonek nerwdédw obwodowych (ang. malignant peripheral
nerve sheath tumor, MPNST, dawniej okreélane jako malignant schwannoma) sa
rzadkimi miesakami tkanek miekkich o agresywnym przebiegu. Cechuje je naj-
wyzszy odsetek lokalnych nawrotéw sposréd miesakéw oraz znaczaca skton-
no$¢ do naciekania okolicznych tkanek i przerzutowania. Stanowia okoto 5%
wszystkich migsakéw i najczesciej wystepuja w obrebie kohczyn oraz tutowia.
Dotychczas odnotowano jedynie nieliczne przypadki MPNST dotyczace jamy

nosowej, zatok przynosowych czy podstawy przedniego dotu czaszki.

Obraz kliniczny MPNST zlokalizowanego w jamach nosa i zatokach przyno-
sowych obejmuje niespecyficzne objawy, takie jak niedrozno$¢ nosa i wyciek
z nosa, ktére moga utrzymywac sie przez lata przed postawieniem rozpozna-
nia. Za najlepsza metode obrazowania, pozwalajaca oceni¢ rozmiar i stopief
naciekania guza, uznaje sie rezonans magnetyczny. Rozpoznanie MPNST opiera
sie na badaniu histopatologicznym wspartym analiza immunohistochemiczna;
najczesciej uzywanym markerem jest biatko S-100, wystepujace az w 50-90%
przypadkéw MPNST, przy czym nie jest ono swoiste dla tych nowotworéw. Wy-
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bér miedzy biopsja a postepowaniem polegajacym na usunieciu zmiany pozo-
staje dyskusyjny. W praktyce klinicznej biopsja moze byé stosowana, jednak
ostateczne rozpoznanie czesto ustala sie na podstawie oceny catego preparatu

operacyjnego.

Leczenie MPNST polega na radykalnej resekcji guza. W przypadku niepetnej
resekcji nalezy rozwazyé reoperacje i/lub zastosowanie radioterapii i/lub che-
mioterapii uzupetniajacej. Dokonane w ostatnich latach postepy w zrozumieniu
biologii tych nowotworéw moga przyczyni¢ sie do opracowania nowych stra-
tegii terapeutycznych. Jako ze to wywiad i badanie otorynolaryngologiczne
moga nasuwaé podejrzenie procesu nowotworowego, szczegdlnie istotne jest
zachowanie wzmozonej czujnoéci onkologicznej, zwtaszcza w obliczu niespecy-

ficznych objawéw tych nowotworéw.

Celem pracy jest oméwienie rzadkiego przypadku MPNST w obrebie jamy nosa
i zatok przynosowych.

Abstract:

Malignant peripheral nerve sheath tumors (MPNSTs), formerly known as mali-
gnant schwannomas, are rare and highly aggressive neoplasms. They are cha-
racterized by the highest local recurrence rate among soft tissue sarcomas, as
well as a significant propensity for surrounding tissue infiltration and distant
metastasis. MPNSTs account for approximately 5% of all sarcomas and most
commonly involve the extremities and trunk. To date, only a few cases of MPNST
involving the nasal cavity, paranasal sinuses, or anterior skull base have been

reported.

The clinical presentation of sinonasal MPNST includes non-specific symptoms,
such as nasal obstruction and rhinorrhea, which may persist for years before
the tumor is detected. Magnetic resonance imaging (MRI) is considered the
gold standard for evaluating tumor size and the extent of tumor invasion. The
diagnosis of MPNST is based on histopathological examination supported by
immunohistochemical analysis; S-100 protein is the most commonly used mar-
ker and is detected in approximately 50-90% of cases. The role of biopsy in the
diagnosis of these tumors remains controversial due to their heterogeneity and
the risk of underestimating the malignancy grade in limited tissue samples. In
clinical practice, although biopsy may be performed, the definitive diagnosis is

often established based on evaluation of the entire surgical specimen.

The primary treatment for MPNST is radical surgical resection. In cases of incom-
plete resection, reoperation and/or adjuvant radiotherapy and/or chemothera-
py should be considered. Recent advances in understanding the biology of the-
se tumors may lead to the development of novel therapeutic options. However,
it is important to emphasize that the initial diagnosis relies on thorough clinical
history and otorhinolaryngological examination; thus, high clinical suspicion is

crucial given the non-specific nature of early symptoms.

The aim of this study is to discuss a rare case of MPNST located within the nasal

cavity and paranasal sinuses.
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Wstep

Zto$liwe nowotwory ostonek nerwdéw obwodowych, nalezace do migsakéw tkanek miekkich (ang. malignant peri-
pheral nerve sheath tumors, MPNST), definiuje sie jako guzy ztoéliwe wywodzace sie z nerwédw obwodowych lub
komérek ostonek nerwowych. Wigkszoé¢ z nich rozwija sie z komérek Schwanna lub pluripotencjalnych komérek
grzebienia nerwowego [1].

Cechy budowy histologicznej umozliwiajg podziat MPNST na odmiane klasyczna, czyli wrzecionowatokomérko-
wa, odmiane pleomorficzna oraz odmiane nabtonkowa/epitelioidalna. Wedtug najnowszych wytycznych, aby za-
kwalifikowaé miesaka do grupy ztoéliwych nowotwordw ostonek nerwéw obwodowych, konieczne jest spetnienie
co najmniej jednego z trzech kryteriéw: 1) rozwoju w obrebie nerwu obwodowego, 2) pochodzenia z ostonek
nerwowych wczeéniej wystepujacego nowotworu fagodnego, zwykle neurofibromy, lub 3) obecnoéci cech histo-
logicznych zréznicowania w kierunku komérek Schwanna [2].

MPNST najczeéciej dotycza pacjentdw z nerwiakowtdkniakowatoscia typu 1 (NF1) [3], choé moga réwniez wy-
stepowaé sporadycznie, z czestoécig w populacji ogdlnej wynoszaca okoto 0,001%, lub pojawiaé sie wtérnie do
przebytej radioterapii z powodu innego nowotworu. [4].

MPNST stanowia okoto 5% wszystkich migsakéw tkanek migkkich [4]. Ztosliwe nowotwory ostonek nerwdw
obwodowych wystepuja zazwyczaj u oséb dorostych, najczesciej miedzy 30. a 50. rokiem zycia [1], natomiast
u dzieci opisywane sa jedynie pojedyncze przypadki [5]. Najczestsza lokalizacja sg tutéw i konczyny [6].

Patogeneza MPNST pozostaje nie w petni poznana; przypuszcza sie, ze istotna role odgrywaja zaburzenia mole-
kularne i mutacje réznych genéw [7].

Opis przypadku

77-letnia pacjentka zostata przyjeta do Kliniki Otorynolaryngologii w celu leczenia operacyjnego rozlegtego
procesu rozrostowego lewej jamy nosa. Z wywiadu wynikato, ze zmiana powiekszata sie stopniowo od kilku mie-
siecy, jednak w tygodniu poprzedzajacym hospitalizacje odnotowano gwattowna progresje wzrostu guza, ktérej
towarzyszyty dolegliwoéci bélowe oraz catkowita niedroznoé¢ lewej jamy nosa.

W badaniu przedmiotowym stwierdzono obecnoé¢ rozlegtej, egzofitycznej masy catkowicie wypetniajacej lewa
jame nosa i wychodzacej poza nozdrze przednie lewe. Guz miat migkka konsystencje i ograniczona przesuwal-
no$¢ wzgledem podtoza, a jego powierzchnia byta pokryta brunatno przebarwiong skéra. W obrebie zmiany

uwidoczniono owrzodzenie martwicze z towarzyszacym wysiekiem surowiczo-krwistym (Ryc. 1, 2).

Rycina 1. Obraz kliniczny przed leczeniem Rycina 2. Obraz kliniczny przed leczeniem
- widok boczny guza — widok przedni guza
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W tomografii komputerowej (TK) uwidoczniono masywny konglomerat tkankowy o wymiarach 93 x 53 x 38 mm,

wypetniajacy lewa jame nosa. Zmiana powodowata znaczna destrukcje struktur kostnych nosa zewnetrznego oraz

komérek sitowych. Nie stwierdzono cech naciekania struktur oczodotu ani przedniego dotu czaszki (Ryc. 3, 4).

M: 160
160 z 284

Rycina 3. Tomografia komputerowa (TK) przekréj Rycina 4. Tomografia komputerowa (TK) przekréj
osiowy — obraz przed leczeniem osiowy — obraz przed leczeniem

Pacjentke zakwalifikowano do zabiegu w znieczuleniu ogélnym. Wykonano radykalna resekcje endoskopowa

guza wraz z marginesem nacieczonych matzowin nosowych oraz przyérodkowa $ciana lewej zatoki szczekowe;.

Ostateczne rozpoznanie postawiono na podstawie badania histopatologicznego uzupetnionego panelem immu-
nohistochemicznym. Obraz morfologiczny nowotworu wrzecionowatokomérkowego z towarzyszacg intensywna,
dyfuzyjna ekspresja biatka S100 pozwolit na rozpoznanie ztoéliwego nowotworu ostonek nerwéw obwodowych

(ang. malignant peripheral nerve sheath tumor, MPNST) (Ryc. 5).

Rycina 5. Preparat pooperacyjny po radykalnej resekcji endoskopowej guza
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W ramach leczenia adiuwantowego pacjentke skierowano na radioterapie uzupetniajaca. W kontrolnym badaniu
rezonansu magnetycznego (RM), wykonanym po zakofczeniu petnego cyklu leczenia skojarzonego okoto 6 mie-
siecy po operacji, uzyskano obraz stabilny, bez cech wznowy miejscowej ani procesu resztkowego (Ryc. 6).

Rycina 6. Rezonans magnetyczny (RM) po podaniu
$rodka kontrastowego, przekréj osiowy — obraz po
leczeniu

Dyskusja

Gtowa i szyja stanowig nietypowa lokalizacje MPNST. Analiza Fana i wsp. [8], przeprowadzona w popula-
cji chinskiej, oraz analiza Stucky'ego i wsp. [6], obejmujaca pacjentéw z USA, wskazuja, ze w tym regionie roz-
wija sie jedynie okoto 19-22,6% tych nowotwordw. Wiekszosé przypadkéw dotyczy tutowia oraz kohczyn.
MPNST wykazujg ztozone zaburzenia genetyczne wptywajace na szlaki sygnatowe powigzane m.in.
z neurofibroming 1, PTEN, EGFR i MAPK. Cho¢ identyfikacja tych mechanizméw stata sie podstawa poszu-
kiwan lekéw celowanych, np. inhibitoréw mTOR, badania kliniczne nie przyniosty dotad przetomowych ko-
rzyéci, co powoduje koniecznoé¢ dalszych poszukiwan biomarkeréw i nowych celéw terapeutycznych [7, 9].
Dominujacym objawem MPNST jest gwattownie rosnacy, bolesny guz, czesto powodujacy deficyty neurologiczne
wskutek ucisku pni nerwowych [10]. W obrebie jamy nosowej i zatok przynosowych pacjenci zgtaszaja jednostron-
na niedrozno$¢ nosa, wyciek krwistej wydzieliny oraz fetor ex ore [5]. Niespecyficznoé¢ tych objawdw, czesto imi-
tujacych przewlekte zapalenie zatok, prowadzi do opdznien diagnostycznych. Brak odpowiedzi na sterydoterapie
i leki obkurczajace btone $luzowa nosa w przypadku guza nosa powinien zawsze budzi¢ czujno$¢ onkologiczna [5].

W diagnostyce obrazowej kluczowa role odgrywa rezonans magnetyczny (RM), ktéry najlepiej obrazuje miejsco-
we zaawansowanie choroby [7]. R6znicowanie MPNST ze zmianami tagodnymi w RM bywa jednak trudne; wigk-

sza czuto$é w tym zakresie moze wykazywaé badanie PET-CT z fluorodeoksyglukoza [11].

W przypadku podejrzenia MPNST dyskusyjny pozostaje wybdr miedzy biopsja a postepowaniem polegajacym
na usunieciu zmiany z jednoczasowa ocena histopatologiczng catego guza. Takie podejécie moze ograniczaé
ryzyko btedu prébkowania wynikajacego z heterogennoéci MPNST, przez ktéra maty wycinek nie zawsze jest
reprezentatywny dla catej zmiany, co mogtoby prowadzi¢ do btednego rozpoznania lub niedoszacowania stopnia
ztodliwosci [1, 9]. Rozpoznanie ostateczne opiera sie na badaniu histopatologicznym i immunohistochemicznym,
z ocena ekspresji markeréw takich jak S100, indeks Ki-67 oraz utrata ekspresji H3K27me2, przy czym ograniczona
swoistoéé tych markeréw uzasadnia poszukiwanie dodatkowych markeréw molekularnych [9, 12].

Podstawa leczenia MPNST jest radykalna resekcja chirurgiczna w granicach zdrowych tkanek (resekcja RO). W re-
jonie gtowy i szyi uzyskanie czystych margineséw bywa trudne ze wzgledu na sasiedztwo struktur krytycznych

[7]. Radioterapia adiuwantowa, mimo ze nie wptywa istotnie na przezycie catkowite, znaczaco - okoto 4,5-krotnie
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- redukuje ryzyko wznowy miejscowej [5, 9, 13]. Chemioterapia, obejmujaca antracykliny i ifosfamid, jest zarezer-

wowana gtéwnie dla przypadkéw nieresekecyjnych i uogdlnionych [1, 14].

Rokowanie w MPNST pozostaje niekorzystne - mediana przezycia wynosi okoto 6 lat, a 5-letni wskaznik przezy-
cia oscyluje w granicach 50-60% [1]. Do oceny stopnia ztoéliwosci histologicznej i prognozowania wykorzystuje
sie system FNCLCC, oparty na rdéznicowaniu guza, liczbie mitoz oraz obecnosci martwicy, natomiast do oceny
stopnia zaawansowania klinicznego stosuje sie klasyfikacje AJCC, uwzgledniajaca m.in. wielko$¢ guza i obecno$é

przerzutéw [1, 15, 16].

Whioski

1. Maska diagnostyczna: MPNST w obrebie jamy nosowej i zatok przynosowych moze skutecznie imitowaé
pospolite schorzenia, takie jak polipy nosa czy przewlekte zapalenie zatok. ,Czerwona flaga" dla klinicysty
powinny by¢ jednostronno$¢ objawdw, bél oraz brak odpowiedzi na standardowa sterydoterapie miejscowa

lub ogélna.

2. Paradoks biopsji: W przypadku podejrzenia MPNST ujemny wynik biopsji cienkoigtowej lub matego wycinka
nie wyklucza ztoéliwoéci. Ze wzgledu na wysoka heterogenno$é guza ostateczna weryfikacja czesto jest
mozliwa dopiero po ocenie catego preparatu operacyjnego, co stawia chirurga przed trudna decyzja doty-
czaca zakresu pierwotnej resekcji.

3. Putapka obrazowania: Nawet zaawansowane techniki rezonansu magnetycznego (MRI) nie pozwalaja na
pewne odréznienie MPNST od tagodnych nerwiakowtékniakéw. W grupach wysokiego ryzyka, zwtaszcza
u pacjentéw z NF1, przy podejrzeniu transformacji ztoéliwej przydatne moze byé¢ uzupetnienie diagnostyki
o badanie PET-CT, ktére pozwala na identyfikacje ognisk o podwyzszonym metabolizmie glukozy, sugeruja-

cych transformacje ztoéliwa.

4. Radykalno$¢ vs funkcja: W trudnej anatomicznie lokalizacji, jaka sa podstawa czaszki i zatoki przynosowe,
uzyskanie ujemnych margineséw chirurgicznych (RO) ma kluczowe znaczenie rokownicze, lecz jest szczegél-

nie trudne ze wzgledu na konieczno$é zachowania waznych struktur anatomicznych.

5. Interdyscyplinarno$¢ to koniecznoéé: Ze wzgledu na rzadko$é wystepowania i niekorzystne rokowanie,
z 5-letnim przezyciem rzedu 50-60%, kazdy przypadek MPNST w obrebie gtowy i szyi powinien by¢ prowa-

dzony przez wielodyscyplinarny zespét (laryngologa, neurochirurga, onkologa i radioterapeuty).
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