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Streszczenie |

Summary |

Desmoplastic small round cell tumor (DSRCT) jest bardzo rzadkim nowotworem zaliczanym do rodziny migsakow. Po raz
pierwszy zostat opisany w 1989 roku. Poniewaz w Swiatowej literaturze przedstawiono dotychczas kilkaset przypadkow,
do chwili obecnej nie ma jednoznacznych standardéw postgpowania z pacjentami z tym rozpoznaniem. Nowotwor ten
charakteryzuje si¢ bardzo agresywnym przebiegiem. Choroba dotyka gtownie miodych mezezyzn. Szczyt zachorowan
przypada na druga i trzecig dekadg zycia. NajczgSciej opisywang pierwotng lokalizacjag DSRCT jest jama brzuszna.
Zidentyfikowanym cytogenetycznym markerem DSRCT jest translokacja t(11;22)(p13q12). W leczeniu ogromna rolg
odgrywaja chirurgia, radioterapia i chemioterapia. Pomimo ciaglego postepu w leczeniu DSRCT rokowanie w tej gru-
pie chorych nadal pozostaje bardzo zfe. Duza skfonno$¢ do rozsiewu choroby juz w chwili jej rozpoznania ogranicza
skuteczno$¢ postepowania chirurgicznego, dlatego wszyscy pacjenci wymagaja leczenia systemowego. W chemioterapii
wykorzystuje si¢ najczesciej cyklofosfamid, doksorubicyne, winkrystyne, ifosfamid i etopozyd (kombinacja tych lekow
znana jest pod nazwa protokotu P6). Innymi cytostatykami wykazujacymi aktywnos¢ w leczeniu DSRCT sg cisplatyna,
karboplatyna, topotekan, winorelbina i irinotekan. Mimo wyraznej aktywnoSci klinicznej chemioterapeutykow praktycz-
nie u wszystkich chorych po pewnym czasie rozwija si¢ opornos¢ na stosowane leczenie i dochodzi do progresji choroby.
Z tego powodu duzym wyzwaniem staje si¢ wybor optymalnego leczenia dla tej grupy pacjentow.

Stowa kluczowe: desmoplastic small round cell tumor, objawy, diagnoza, leczenie, chemioterapia

Desmoplastic small round cell tumor (DSRCT) is an extremely rare malignancy rated among the sarcomas. It was first
described in 1989. As there are only a few hundred cases reported in world literature, to date there are no uniform stan-
dards of management of patients presenting with such a diagnosis. This malignancy is characterized by a extremely
aggressive clinical course. The disease affects mainly young males in their second and third decade. Most often described
primary location of DSRCT is abdominal cavity. Identified cytogenetic marker of DSRCT is translocation t(11;22)(p13q12).
Therapy relies in surgery, radiotherapy and chemotherapy. In spite of continuous progress in the treatment of DSRCT,
prognosis in this group of patients is still very poor. High propensity to dissemination already at the time of first diag-
nosis considerably reduces the effectiveness of surgical excision and all patients require systemic treatment. Chemother-
apy usually resorts to cyclophosphamide, doxorubicin, vincristine, ifosfamide and etoposide (their combination is known
as “protocol P6”). Other cytostatics of confirmed effectiveness in the treatment of DSRCT are cisplatin, carboplatin,
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topotecan, vinorelbine and irinotecan. In spite of clear clinical activity of chemotherapeutics, eventually all patients
develop resistance to implemented treatment and suffer disease progression. Therefore, selection of optimal treatment
for this group of patients remains a considerable clinical challenge.

Key words: desmoplastic small round cell tumor, symptoms, diagnosis, treatment, chemotherapy

Desmoplastic small round cell tumor (DSRCT) 310 04eHb peaKo BCTpedaeMas OMmyXonb, OTHOCHMAs K TPYIIIE CAPKOM.
Brepaeie Osu1a omcana B 1989 roxy. Tak kak B MEPOBOH JMTEpaType A0 CHX MOP MPEACTABICHO HECKOMBKO COT CIydacs,
JI0 HACTOSIIET0 MOMEHTA HET OHO3HAYHBIX CTAHAAPTOB 00PAIIEHNS ¢ MAIMEHTAMII C TAKHM THArHO30M. JJaHHAs OMyXOIb
XapaKTePU3yeTCs CINIBHO arpecCHBHBIM TeUeHHEM. boIe3HbI0 CTPajaloT B 0CHOBHOM MOTOJbIC Myxk4nHbL. [Tk 3a6omeBa-
HHY IPUXOIHUTCS HA BTOPYIO H TPETHIO AeKab! ku3HU. Yamme omichiBaeMast mepsuaHas tokanusamus DSRCT sto 6prom-
Has nonocTs. MaenTudummposannsmi nutorenernaeckuM Mapkepom DSRCT sBigercs tpancnoxamus t(11;22)(p13q12).
OrpoMHYI0 pOITh B JICUCHHIH HIPAOT XUPYPIUA, PAIHOTEPanus H XuMuoTepams. HecMOTps Ha MOCTOSHHEIN porpece
B sederns DSRCT, mporuo3s! B 3Toii rpymie GOBHEIX OYeHb INIOXHE. bombias CKIOHHOCTS O0Ne3HN K ACCEMIHHPO-
BaHHIO YK€ B MOMCHT JUATHOCTHPOBAHHS OTPAHHIHBACT H((EKTUBHOCTD XHPYPrHEECKOTO BMEIIATEIbCTBA, TO3TOMY BCE
TANMEHTH! HyKJAIOTCSA B CHCTEMHOM JICYCHHH. B X1MHOTepamii Jaiie BCero HCToMb3ykoT MukIo(Gochamuz, 1okcopyon-
IUH, BEHKPHCTHH, HpochaMu i 3TON03uN (KOMOMHALIL 3THX JeKapCTBEHHBIX TPEMApaToB H3BECTHA C HAMMCHOBAHHEM
npotoxona [16 — P6). [ipyrue murocTaTHky, MokassiBatomue aktuBHOCTS B tedern DSRCT 3to nuciiatiaa, kapOomma-
THHA, TOTIOTEKAH, BHHOPEIbOUH I HPHHOTEKaH. HecMOTps Ha OTUETINBO BHIPAKEHHYHO KIMHHUECKYEO AKTHBHOCTD XHMHO-
TEPANEBTHEECKHX CPEICTB, IPAKTHYECKN Y BCEX OONBHBIX 4epe3 HEKOTOPOE BPEMs Pa3BHBACTCS PE3UCTCHTHOCTD K MpH-
MEHAEMOMY JICUCHHIO 1 60JIe3Hb Iporpeccupyer. BBuy 3Toro 60IbIIM BBI30BOM CTAHOBHTCS BEIOOP ONTHMATBHOTO
JICYCHNS IS 3TOH TPYIIIBI MAIICHTOB.

Kawouessie cnoBa: desmoplastic small round cell tumor, CAMITTOMBI, IMarHO3, JIE4EHNE, XUMUOTEPATIHS

WSTEP

agresywnym nowotworem. Po raz pierwszy opisany

zostat w 1989 roku przez Geralda i Rosai z Memorial
Sloan-Kettering Cancer Center w Nowym Yorku™. Nowotwor
ten dotyka mtodych mezezyzn, glownie rasy kaukaskiej®. Naj-
wyzsza zachorowalnos¢ przypada na 2. i 3. dekade zycia. Ko-
biety choruja rzadziej i w mlodszym wieku. Srednia wicku dla
kobiet wynosi 14,6, dla mezczyzn - 20,4 roku®¥. W artykule
przedstawiono aktualny stan wiedzy oraz przypadek chorej
leczonej w naszej klinice.

Desmoplastic small round cell tumor (DSRCT) jest bardzo

OBJAWY

DSRCT jest rzadkim guzem o wysokim stopniu ztoSliwosci, naj-
czesceiej o wewnatrzbrzusznej lokalizacji pierwotnej®¥. Punk-
tem wyjscia nowotworu, chociaz zdecydowanie rzadziej, moga
by¢ rowniez m.in.: ptuco, optucna, Srodpiersie, glowa, szyja,
jajnik, jadro, trzustka czy nerki®®.

Objawy kliniczne zalezg gtownie od lokalizacji pierwotnej no-
wotworu. Dolegliwosci zgtaszane przez pacjentow nie sg cha-
rakterystyczne. Chorzy skarzg si¢ na wzdecia brzucha, zapar-
cia, uczucie dyskomfortu w jamie brzusznej, utrate apetytu
iubytek masy ciata. W badaniu przedmiotowym zwykle wyczu-
walny jest duzy guz w jamie brzuszne;.

DSRCT moze rozrastac si¢ praktycznie w kazdym miejscu
ustroju. Rozrost ten ma naciekajacy charakter, czgsto daje prze-
rzuty. Droga krwiono$ng dostaje si¢ do watroby, ptuc, weztow

CURR. GYNECOL. ONCOL. 2011, 9 (4), p. 276-282

INTRODUCTION

extremely aggressive neoplasm. It was first described

in 1989 by Gerald and Rosai from Memorial Sloan-
Kettering Cancer Center, New York. The condition affects
mainly young Caucasian males® with peak incidence in the
second and third decades. Women are affected rarely and at
a younger age. Mean age at diagnosis in females and males
is 14.6 years and 20.4 years, respectively®®. The paper pre-
sents current state-of-the-art and a case of DSRCT treated
at our facility.

D esmoplastic small round cell tumor (DSRCT) is an

SYMPTOMS

DSCRT is a rare, highly malignant tumor, usually of intra-ab-
dominal primary location®¥. Much less frequent points of
origin may be lungs, pleura, mediastinum, head, neck, ovary,
testis, pancreas and kidneys®9.

Clinical symptoms depend mainly on primary tumor location.
Ailments reported by patients are non-specific. Patients com-
plain of flatulence, constipation, abdominal discomfort, loss
of appetite and reduction of body weight. Clinical examination
usually reveals a palpable large intra-abdominal tumor.
DSRCT may grow virtually anywhere within the body. Growth
is infiltrative and frequently produces metastases. Blood-bor-
ne secondary foci may develop in the liver, lungs, lymph nodes
and bones. At presentation the tumor is already disseminated
in over 40% of the patients®.
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chfonnych i kosci. W chwili rozpoznania jest w stanie rozsiewu
u ponad 40% chorych®.

DIAGNOSTYKA

W diagnostyce obrazowej wykorzystuje si¢ tomografi¢ kom-
puterowa (TK), rezonans magnetyczny (MR) i ultrasono-
grafie (USG). Zadne z wymienionych badai nie jest jednak
na tyle specyficzne, zeby mozna bylo je uznac za ztoty stan-
dard w wykrywaniu DSRCT. Pozytronowa tomografia emi-
syjna (FDG PET-KT) moze dostarczy¢ waznych informa-
cji na temat stopnia zaawansowania choroby i mie¢ istotny
wplyw na planowanie leczenia. Jednak do badania, ktore oce-
niafo przydatno$¢ PET-KT u dzieci z rozpoznaniem migsaka,
nie zostat wiaczony zaden pacjent z rozpoznaniem DSRCT.
W zwigzku z powyzszym tomografia komputerowa wydaje si¢
badaniem z wyboru w przypadku podejrzenia DSRCT.
Cytogenetycznym markerem DSRCT jest translokacja t(11;22)
(p13q12). Translokacja ta dotyczy genéw WT-1 i EWS zloka-
lizowanych na chromosomach 11p13 i 22q 12. Fuzyjnym pro-
duktem tej translokacji jest biatko EWS-WT-1 odgrywajace role
w regulacji ekspresji kilkunastu gendw zwigzanych z onko-
geneza Y,

DSRCT nalezy do guzdéw ,,drobnookragtoniebieskokomorko-
wych”. Jest to grupa nowotwordw ztosliwych wystepujacych
gtownie u dzieci. Ich cechg wspdlng jest niskie zroznicowanie.
Guzy zbudowane sg z morfologicznie podobnych, matych ko-
morek z okragtymi, duzymi, silnie hiperchromatycznymi jadra-
mi komdrkowymi, barwigcymi si¢ hematoksyling i eozyng na
granatowo".

LECZENIE

Leczenie DSRCT jest zfozone. Niestety, ze wzgledu na rzadkos¢
wystepowania do tej pory nie ustalono jednolitych wytycznych
terapii. Metody leczenia obejmuja:

1. zabieg chirurgiczny z mozliwie radykalng resekcja guza;

2. chemioterapi¢ wielolekowa;

3. radioterapig.

W pierwszej kolejnosci, jezeli jest to tylko mozliwe, nalezy prze-
prowadziC zabieg chirurgiczny z mozliwie radykalng resekcja
guza. Niestety, w wigkszosci przypadkéw w momencie rozpo-
znania choroba jest juz mocno zaawansowana i nie mozna wy-
kona¢ radykalnego zabiegu.

DSRCT to nowotwor wysoce chemiowrazliwy. Cytostatykami,
ktore wykazujq aktywno$¢ w przypadku DSRCT, sa: cyklofos-
famid, ifosfamid, adriamycyna, winkrystyna, etopozyd i to-
potekan®!. Strategia leczenia opiera si¢ na wielolekowej
chemioterapii. Jej zasadniczym celem jest eliminacja makro-
i mikroprzerzutow, ktére moga by¢ obecne juz w chwili rozpo-
znania NOWotworu, oraz zmniejszenie masy guza pierwotnego
w celu umozliwienia radykalnej operacji ogniska pierwotne-
go. Najbardziej znanym schematem leczenia jest program P6.
Skfada si¢ na niego 7 kursow chemioterapii. W skfad kursow od
1. do 3. oraz 6. wehodza cyklofosfamid, doksorubicyna i win-

278 krystyna. Sktadowe kursu 4., 5.17. to ifosfamid i etopozyd'?.

DIAGNOSIS

Imaging diagnostics rely on computed tomography, magne-
tic resonance and sonography. However, none of these studies
is specific enough so as to be considered a “golden standard”
in the detection of DSRCT. Positron emission tomography
(FDG PET-CT) may provide important information concer-
ning clinical stage of the disease and may contribute conside-
rably to treatment planning. Nevertheless, a study assessing
usefulness of PET CT in children diagnosed with a sarcoma
did not include a single patient with DSRCT. Therefore, com-
puted tomography appears the study of choice in cases su-
spected of DSRCT.

Cytogenetic marker of DSRCT is translocation t(11;22)
(p13q12). The translocation concerns genes W1-1 and EWS
located on chromosomes 11p13 and 22q12. Fusion product
of this translocation is the EWS-WT1 protein, playing a role
in regulation of expression of several genes associated with
oncogenesis’Y.

DSRCT is one of “small round blue cell tumors”. This
a group of malignant tumors affecting mainly children.
Their common feature is poor differentiation. Tumors are
composed of morphologically similar, small cells with large
round, very hyperchromatic nuclei, staining navy blue with
hematoxylin-eosin®.

TREATMENT

Treatment of DSRCT is complex. Unfortunately, due to its
rarity, no uniform management guidelines have been deve-
loped to date. Treatment options include:

1. surgery aiming at tumor excision as radical as possible;

2. multi-drug chemotherapy;

3. radiotherapy.

In the first place, if at all possible, surgery with most radical
tumor excision should be considered. Unfortunately, in most
cases the disease is already quite advanced at the moment of
first diagnosis, so radical surgery is impossible.

DSRCT is a malignancy highly chemosensitive. Cytostatics
of proven efficacy in the treatment of DSRCT are: cyclopho-
sphamide, ifosfamide, adriamycin, vincristine, etoposide and
topotecan®!?. Treatment strategy is based on multi-agent
chemotherapy. Its primary goal is elimination of macro- and
micrometastases, which may be present already at the time
of presentation, as well as reduction of primary tumor mass
this facilitating radical excision of primary focus. The best
known chemotherapy protocol is P6, composed of 7 courses.
Courses 1, 2, 3 and 6 include cyclophosphamide, doxorubi-
cin and vincristine, and courses 4, 5 and 7 - ifosfamide and
etoposide!”.

In spite of considerable chemosensitivity, response to treat-
ment is short-lived. Currently used chemotherapy protocols
are highly toxic. Several adverse effects are to be expected,
while long-term outcomes are generally poor. The disease
recurs frequently as a result of rapid development of resi-
stance to cytostatic agents used.
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Pomimo duzej chemiowrazliwosci odpowiedZ na leczenie
jest krotkotrwata. Obecnie stosowane schematy chemiotera-
pii sg bardzo toksyczne. Nalezy si¢ spodziewac licznych dzia-
tafi niepozadanych, ponadto dlugoterminowe wyniki leczenia
sq niezadowalajace. Choroba bardzo czgsto nawraca, co wig-
ze si¢ z szybkim rozwojem opornosci na stosowane chemio-
terapeutyki.

Najnowsze badania molekularnej patofizjologii DSRCT mogg
doprowadzi¢ do rozwoju efektywnych metod terapii celowa-
nych z mniejszg iloscig dziatan niepozadanych®.

Rola radioterapii nie jest spdjna w catej literaturze. W 2002
roku Goodman i wsp. przedstawili swoje do§wiadczenia w na-
promienianiu cafej jamy brzusznej u pacjentow, u ktorych roz-
poznano DSRCT. Opisali 21 przypadkow chorych leczonych
w Memorial Sloan-Kettering Cancer Center w Nowym Yorku
w latach 1992-2001, u ktérych po optymalnym zabiegu oraz
7 kursach chemioterapii wedtug protokofu P6 zastosowano
radioterapi¢ na obszar calej jamy brzusznej i miednicy do
dawki catkowitej 30 Gy. Wszyscy pacjenci ukoficzyli leczenie.

Recent molecular studies of DSRCT pathophysiology may
contribute to the development of more effective modali-
ties of targeted therapies with lower incidence of adverse
effects®.

The role of radiotherapy is inconsistent throughout the lite-
rature. In 2002 Goodman et al. reported on their results with
irradiation of the entire abdominal cavity in patients diagno-
sed with DSRCT. Their material included 21 patients treated
at the Memorial Sloan-Kettering Cancer Center in New York
since 1992 thru 2001, who underwent optimal surgical resec-
tion, 7 courses of P6 chemotherapy and radiotherapy over
the entire abdominal cavity and pelvis up to a total dose of
30 Gy. All patients completed the treatment. Mean follow-
up time after termination of therapy was 28 months. Median
overall survival time was 32 months and median time to re-
currence was 19 months. All patients experienced 4™ grade
hematological toxicity with thrombocytopenia, leucopenia
and anemia in 76%, 29% and 33%, respectively. Seven pa-
tients developed small bowel ileus as a result of treatment

Irédto Ple¢ Lokalizacja pierwotna Wiek Rodzaj chemioterapii 0s
Reference Gender Primary tumor location Age (ytostatic agents used
Biswal i wsp.?) M Jama brzuszna 33 DDP 40 mg/m* 12 miesiecy
Biswal et al.” M Abdominal cavity IF0 2 g/m? 12 months
ADM 10 mg/m?
VP-16 100 mg/m?
K Miednica 27 VAU/IE 3 miesigce
F Pelvis 3 months
M Miednica 33 (TX1,2g/m? 18 miesiecy
M Pelvis V(R2mg 18 months
ADM 60 mg/m?
IF01,2¢/m?
VP-16 100 mg/m?
K Miednica 14 (TX 500 mg/m? 21 miesiecy
F Pelvis ADM 50 mg/m? 21 months
DDP 50 mg/m?
Otaiwsp.? K Miednica 26 PROTOKO P6 23 miesigce
Otaetal® F Pelvis Protocol P6 23 months
V(R 1,5 mg/m?
ADM 37,5 mg/m?
(1X1,2g/m?
IFO 1,8 g/m?
VP-16 500 mg/m?
K Jama brzuszna 19 BLM 30 mg x 3 dni 11 miesiecy
F Abdominal cavity DDP 20 mg/m? x 5 dni 11 months
VP-16 100 mg/m?
0S (overall survival) — przezycie catkowite; DDP — cisplatyna; IFO — ifosfamid; ADM — adriamycyna; VP-16 — etopozyd; CTX — cyklofosfamid; VCR — winkrystyna;
BLM — bleomycyna; M — mezczyzna; K — kobieta.
0S — overall survival; DDP — cisplatin; IFO — ifosfamide; ADM — adriamycin; VP-16 — etoposide; CTX — cyclophosphamide; VCR — vincristine; BLM — bleomycin;
M —male; F —female.

Tabela 1. Schematy chemioterapii stosowane w DSRCT

Table 1. Chemotherapy protocols implemented in the treatment of DSRCT
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Sredni czas obserwacii po zakoficzeniu terapii wynosit 28 mie-
siecy. Mediana czasu przezycia (OS) wynosita 32 miesiace,
a mediana czasu do nawrotu choroby 19 miesi¢cy. U wszyst-
kich pacjentow opisywano toksyczno$¢ hematologiczng 4. stop-
nia, trombocytopenig¢, leukopeni¢ i anemi¢ odpowiednio
w 76%, 29% 1 33% przypadkow. U 7. pacjentdw wystapita
niedrozno$¢ jelita cienkiego po zastosowanym leczeniu'?.
Dtugoterminowa skutecznos¢ tej terapii pozostaje niezadowa-
lajaca, okres dtugoterminowych przezy¢ jest bardzo krotki, ra-
dioterapia nasila toksycznos¢ leczenia chemicznego. W zwigz-
ku z tym obecnie radioterapia zarezerwowana jest do leczenia
paliatywnego, fagodzenia objawow choroby. Mozna réwniez
rozwaza¢ zastosowanie tej metody leczenia w przetrwalej cho-
robie resztkowej w jamie brzusznej®.

OPIS PRZYPADKU

Dwudziestoczteroletnig chorg, dotychczas nieleczona, z po-
wodu pogarszajacego si¢ samopoczucia poddano diagnosty-
ce na przefomie marca i kwietnia 2010 roku. W wykonanym
rentgenogramie klatki piersiowej nie wykryto zadnych nie-
prawidlowosci, natomiast badanie ultrasonograficzne jamy
brzusznej uwidocznifo plyn w jamie otrzewnej pomiedzy pe-
tlami jelit, wokot watroby oraz Sledziony. Narzady migzszo-
we nie wykazywaly zadnych zmian. W badaniach labora-
toryjnych poziom CA-125 wynosit 295,6 U/ml. Z powodu
podejrzenia raka jajnika chorg zoperowano. W dniu 6 kwiet-
nia 2010 roku usuni¢to macice z przydatkami, siecig wick-
szg 1 wyrostkiem robaczkowym (zabieg byt nieradykalny). Ba-
danie histopatologiczne ujawnito bardzo rzadkg uogo6lniong
posta¢ nowotworu o utkaniu desmoplastic small round cell tu-
mor w obrebie macicy, w tkankach migkkich przymacicz, jaj-
niku lewym, krezce wyrostka, otrzewnej, weztach chtonnych
okoloaortalnych oraz sieci wigkszej. Po zabiegu chora zgto-
sifa si¢ na Oddziat Ginekologii Onkologicznej Centrum On-
kologii - Instytutu im. M. Sktodowskiej-Curie w Warszawie.
Badania obrazowe po operacji wykazaty niewielka iloS¢ ptynu
wokot watroby i migdzy petlami jelit oraz w miednicy mniej-
szej podtuzne zbiorniki ptynu, ktére mogly odpowiada¢ od-
czynowi zapalnemu po operacji. Wezly chtonne w miednicy
mniejszej bylty powigkszone do wymiarow 19x 15 mm. Narzady
migzszowe bez zmian.

Wobec braku jednolitych standardow postgpowania w przy-
padku DSRCT pacjentke zakwalifikowano do chemioterapii
wedtug programu VAC, w skiad ktorego wechodza trzy leki:
winkrystyna, adriablastyna i cyklofosfamid. Od kwietnia do
sierpnia 2010 roku otrzymata 5 kurséw chemioterapii wedlug
programu VAC. Leczenie byto powiktane dwukrotnie pancy-
topenig IV stopnia. W wyniku leczenia chemicznego uzyska-
no czeSciowg regresje zmian. W kontrolnym badaniu TK po
zakoficzeniu chemioterapii wezly biodrowe zewngtrzne obu-
stronnie mialy wymiary do 10-11 mm (poprzednio do 14 mm
po prawej i 12 mm po lewej stronie). Ogniska ptynowe opi-
sywane wczeSniej w miednicy oraz wodobrzusze nie byly wi-
doczne. W grudniu 2010 roku pacjentka zglosifa si¢ na Od-
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instituted"V. Long-term effectiveness of this type of therapy
remains unsatisfactory, as long-term survival rate is poor and
radiotherapy further exacerbates toxicity of chemical treat-
ment. Therefore, at present, radiotherapy is reserved for pal-
liative treatment only aiming at relief of symptoms. Worthy
consideration is also the use of this modality in persistent
residual disease within the abdominal cavity®.

CASE REPORT

A 24 years old female, with unremarkable past medical histo-
1y, presented because of worsening mood between March and
April 2010. Her chest X-ray was normal, while abdominal so-
nography revealed free liquid in the peritoneal cavity betwe-
en bowel loops and around the liver and spleen. Parenchymal
organs appeared normal. Laboratory tests revealed CA-125
level of 295.6 U/mL. On April 6™, 2010, suspecting an ovarian
cancer, the patient has been operated on, undergoing hyste-
rectomy with adnexectomy, omentectomy and appendectomy
(the procedure was not radical). Histological study of surgical
specimens revealed an extremely rare, generalized form of
a malignant tumor consistent with desmoplastic small round
cell tumor within the uterus, parametrial tissues, left ovary,
mesoappendix, peritoneum, periaortal lymph nodes and ma-
jor omentum. After surgery, the patient presented to the De-
partment of Gynecologic Oncology of the Maria Skiodowska-
Curie Memorial Cancer Center and Institute of Oncology in
Warsaw, Poland. Postoperative imaging studies revealed small
amount of free fluid around the liver and between bowel lo-
ops and elongated collections of fluid within the pelvis, possi-
bly consistent with postoperative inflammatory reaction. Pe-
Ivic lymph nodes were enlarged to 19x 15 mm. Parenchymal
organs appeared normal.

Due to lack of uniform management standards in DSRCT,
the patient was underwent chemotherapy according to the
VAC protocol, including vincristine, adriablastin and cyclo-
phosphamide. Between April and August 2010, she received
5 courses of VAC chemotherapy. The treatment was compli-
cated twice by 4 grade pancytopenia. As a result, partial
regression of the lesions was obtained. Follow-up CT scan
obtained after completion of chemotherapy, iliac lymph no-
des measured 10-11 mm (vs. baseline 14 mm on the right and
12 mm on the left). Liquid-filled intrapelvic spaces and asci-
tes were no longer visible. In December 2010, the patient pre-
sented complaining of right shoulder pain. Sonography of the
supraclavicular area revealed a lymph node 15 mm long with
a high-resistance arterial vessel penetrating it. CT-scan ob-
tained on December 21%, 2010 revealed a severe progression
of the disease with ascites, peritonea | infiltrates measuring
up to 6.5x4 cm ad several smaller and confluent, disseminated
throughout the abdominal cavity, perihepatic subdiaphrag-
matic infiltrate up to 1 cm thick. An infiltrate 48X 18x33 mm
thick along the anterior aspect of the rectum. Iliac lymph no-
des measuring up to 22 mm on the left, 16 mm on the right
and periaortal nodes - 12-15 mm. No alterations in paren-
chymal organs were seen. The patient was offered second-line
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okolicy nadobojczykowej uwidocznito wezet chtonny o diugo-
Sci 15 mm z naczyniem wysokooporowym tetniczym wnika-
jacym z zewnatrz. W tomografii komputerowej z 21 grudnia
2010 roku stwierdzono znaczng progresj¢ zmian: wodobrzu-
sze, nacieki otrzewnej do 6,5x4 cm oraz liczne mniejsze zle-
wajace si¢ ze sobg, rozsiane w calej jamie brzusznej. Naciek
okofowatrobowy pod przepong do 1 cm gruboSci. W mied-
nicy naciek wzdiuz przedniej Sciany odbytnicy wielko-
Sci 48x18x33 mm. Wezty chionne biodrowe zewnetrzne
po stronie lewej 22 mm, po prawej — 16 mm, okoloaortalne
- 12-15 mm. Narzady migzszowe bez zmian. Chorej zapro-
ponowano chemioterapi¢ drugiej linii wedlug programu
VIP - cisplatyna, etopozyd, ifosfamid, mesna. Od stycznia
do maja 2011 roku pacjentka otrzymata S kursow chemiote-
rapii. Leczenie rowniez bylo powiklane toksycznoScia hema-
tologiczng wymagajaca wielokrotnych przetoczef koncentratu
krwinek czerwonych (KKCZ) oraz koncentratu krwinek piyt-
kowych (KKP). W wyniku leczenia uzyskano stabilizacje cho-
roby. Po 2 miesiacach, w lipcu 2011 roku, nastapita progresja
zmian. W jamie otrzewnowej pojawit si¢ ptyn oraz powiek-
szyly si¢ nacieki wokot watroby, Sledziony i wzdluz petli jelit.
Zmienita si¢ morfologia naciekow. Ujawnito si¢ wigcej ognisk
ptynowych. Pojawily si¢ zmiany hipodensyjne w migzszu wa-
troby, najwicksza o wymiarach 7x 12 mm oraz liczne zaotrzew-
nowe i biodrowe wezty chtonne, najwicksze 20 17 mm.
Pacjentke zakwalifikowano do chemioterapii trzeciej linii:
winorelbina co 7 dni oraz cyklofosfamid raz dziennie w dawce
50 mg. W kontrolnej tomografii komputerowej z wrzeSnia
2011 roku obrazy naciekow w jamie otrzewnej oraz powick-
szonych weztow chionnych nie zmienily sig istotnie, natomiast
nastapif niewielki wzrost zmian w watrobie w segmentach
4.16., jednak niespetniajacy kryteriow progresji.

Pacjentka kontynuuje chemioterapi¢. Ostatni kurs otrzyma-
ta w dniu 12 paZdziernika 2011 roku. Stan og6lny chorej jest
dos¢ dobry. W badaniu przedmiotowym wystepuje bolesnos¢
palpacyjna oraz wyczuwalny jest opor na catej powierzchni
jamy brzusznej. Kolejny, 9. kurs chemioterapii zaplanowano
na 19 pazdziernika 2011 roku. W tym dniu zostanie wykonane
kontrolne prze$wietlenie klatki piersiowe;.

PODSUMOWANIE

DSRCT jest wysoce agresywnym nowotworem z rodziny mig-
sakow, charakteryzujacym si¢ bardzo ziym rokowaniem, dla
ktorego w chwili obecnej nie ma idealnej metody leczenia. Sto-
sowane metody terapeutyczne sg wysoce toksyczne, a jedno-
czeSnie nie pozwalajg na osiagnigcie petnej kontroli choroby.
Czas przezycia pacjentow po zastosowaniu optymalnego spo-
sobu leczenia jest krotki. Okres 3 lat przezywa okofo 44% le-
czonych, natomiast S-letni okres przezycia dotyczy okoto 15%
pacjentéw?. By¢ moze rozwdj molekularnych terapii celowa-
nych bedzie mial w przysztosci znaczacy wplyw na leczenie
chorych z DSRCT.
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chemotherapy according to the VIP protocol (cisplatin, eto-
poside, ifosfamide, mesna). Between January and May 2011,
the patient received 5 chemotherapy courses. This treatment
too was complicated by severe hematological toxicity, requ-
iring several transfusions of packed red blood cells and pac-
ked platelets. As a result, stabilization of the disease was ob-
tained, but 2 months later, in July 2011, further progression
too place. Effusion liquid appeared in the peritoneal cavity
and tumor infiltrates around the liver, spleen and bowels in-
creased in size. Furthermore, morphology of the infiltrates
changed. More liquid-filled foci appeared as well as hypo-
dense hepatic foci measuring 7x12 mm and multiple retro-
peritoneal and iliac lymph nodes, the largest thereof measu-
ring 20x 17 mm.

The patient was qualified for third-line chemotherapy (vi-
norelbine once-a-week and cyclophosphamide once daily at
a dose of 50 mg). CT-scan obtained in September 2011 reve-
aled essentially stable appearance of peritoneal infiltrates and
lymph nodes with a slight increase of intrahepatic lesions in
segments 4 and 6, not fulfilling criteria of progression.

The patient continues chemotherapy and received the last
course on October 12, 2011. Her general condition is rather
good. On physical examination, pain to palpation and evident
resistance is felt all over the abdomen. The next, 9" course
of chemotherapy is scheduled for October 19, 2011. On this
day, a follow-up chest X-ray will be obtained.

SUMMATION

DSRCT is a highly aggressive tumor of the sarcoma family,
associated with poor prognosis and no optimal management
strategy has been devised to date. Therapeutic modalities used
are highly toxic and do not provide any lasting and comple-
te disease control. Even after optimal treatment, the patients’
overall survival is poor. On the average, 3-year survival rate is
44% and 5-year survival rate - 15%?. Hopefully, development
of molecular targeted therapies will contribute to a significant
improvement of treatment outcomes in DSRCT patients in
the future.
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Kontrowersje w poloznictwie i ginekologii
26-27 maja 2012 r., Wisla

W dniach 26-27 maja 2012 roku w Wisle odbedzie si¢ konferencija pt. ,,Kontrowersje w poloznictwie
i ginekologii”. Organizatorzy szczegdlny nacisk potozyli na tematy, ktore budzg najwiecej kontro-
wersji i stanowig istotny problem w codziennej praktyce lekarzy ginekologdw i potoznikéw. Do grona NS
wykiadowcow zostali zaproszeni uznani specjalisci, ktorzy podziela si¢ swoja ogromng wiedza -~

merytoryczng i bogatym doswiadczeniem zdobytym podczas wieloletniej praktyki klinicznej oraz IV %gNI;Il{P‘O%,%RESIJ\EICJA

przedstawig najnowsze wyniki badaf i ostatnie doniesienia naukowe. W POLOZNICTWIE
I GINEKOLOGII

Nowym elementem podczas spotkania w Wisle bedzie mozIliwos¢ uczestnictwa
w praktycznych warsztatach ultrasonograficznych niezbednych do otrzymania
certyfikatu sekcji USG Polskiego Towarzystwa Ginekologicznego.

Zagadnienia poruszane podczas konferencji zostaly podzielone na tematy dotyczace potoznictwa oraz ginekologii.
Wsrod poruszanych zagadnief znajda si¢ m.in.:

Poloznictwo:
1. Wezesny (w I trymestrze) skrining wad rozwojowych u ptodu
2. Badanie przeptywu w tetnicy macicznej w ocenie ryzyka hipotrofii, preeklampsji oraz obumar¢ wewnatrzmacicznych ptodu
3. Bezobjawowe skracanie si¢ szyjki macicy — diagnostyka i postepowanie
4. Przyrost masy ciala u cigzarnej a powikfania okotoporodowe

Ginekologia:
1. Laparoskopia czy laparotomia we wspoiczesnej onkologii ginekologicznej
2. Endometrioza a rak jajnika - czy istnieje taka zalezno$¢?
3. Postepowanie u mtodych kobiet z nowotworami jajnika
4. Aktualne poglady na temat czynnikow ryzyka oraz sposobu postepowania w raku gruczotu piersiowego
— czy aktywno$¢ fizyczna pozwala odsung¢ rozwoj tego nowotworu?

Organizatorzy Konferencji:
* Klinika Pofoznictwa i Choréb Kobiecych Uniwersytetu Medycznego im. K. Marcinkowskiego w Poznaniu

* Wydawnictwo Forum Sp. z 0.0.

Kierownik naukowy Konferencji:
Prof. dr hab. n. med. Jacek Brazert

Wiecej informacji oraz zapisy:
http://www.konferencje-medyczne.pl/kontrowersje-w-poloznictwie-i-ginekologii-1.html?a=1316/12&f=1316
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