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Streszczenie |

Summary |

W niniejszym artykule zwi¢Zle oméwiono nietypowe postaci wybranych nowotwordw ztosliwych gruczotu piersiowego,
uwzgledniajac zaréwno guzy pochodzenia nablonkowego (gruczolakoraki inne niz rak przewodowy lub zrazikowy,
ktore tacznie stanowig okofo 10% nowotwordw zlosliwych piersi; naleza do tej grupy: rak cewkowy, naciekajacy rak sito-
waty, ,czysty” rak Sluzowy, naciekajacy lity rak brodawkowaty, rak rdzeniasty, rak metaplastyczny, rak Pageta), pochodze-
nia nienabtonkowego (pierwotny migsak piersi, pierwotny chioniak piersi), jak i guzy o utkaniu mieszanym (ztoSliwy guz
liSciasty) oraz przerzuty do piersi pochodzace ze zlokalizowanych poza gruczotem piersiowym innych nowotwordw
ztosliwych (facznie niegruczolakoraki stanowig okoto 5% nowotworow ztoSliwych piersi). W niniejszym tekscie przed-
stawiono w skrocie dane epidemiologiczne oraz omdwiono charakterystyczne cechy budowy histologicznej i obrazu kli-
nicznego wybranych, rzadkich nowotwordw piersi. Ogotem tak zwane nietypowe odmiany raka piersi stanowig 10-15%
wszystkich rozpoznawanych de novo nowotworow ztosliwych tego gruczotu (co odpowiada w Polsce okoto 1500-2200
nowym zachorowaniom rocznie). Zasady diagnostyki i leczenia tych rzadziej wystepujacych nowotwordw ztosliwych piersi
moga by¢ nieco odmienne niz w przypadku typowych postaci raka piersi, w szczegolnosci w odniesieniu do niegruczola-
korakdw. Ponadto w tekscie podkreslono koniecznos¢ uzyskiwania weryfikacji histologicznej przed rozpoczgciem leczenia
w przypadku watpliwosci klinicznych i niezgodnosci danych pochodzacych z badai mikroskopowych, obrazowych i kli-
nicznych (zasada ,,potrdjnego rozpoznania”).

Stowa kluczowe: rak piersi, mi¢sak piersi, chfoniak piersi, epidemiologia, leczenie

This paper presents a concise discussion of atypical presentations of selected malignant breast tumors, including both
tumors of epithelial origin (adenocarcinomas other than ductal carcinoma and lobular carcinoma, which together
account for about 10% of malignant breast tumors; this group includes: tubular carcinoma, invasive cribriform carcino-
ma, “pure” mucinous carcinoma, invasive solid papillary carcinoma, medullary carcinoma, metaplastic carcinoma and
Paget cancer), non-epithelial origin (primary sarcoma and primary lymphoma) and mixed tumors (malignant phyllodes
tumor — adenomyxoma) and metastases to the breast of tumors originating in other locations (taken together, non-ade-
nomatous tumors account for about 5% of all malignant breast tumors). Summarized are epidemiological data and
characteristic features of histological appearance and clinical presentation of selected, rare breast tumors. In total, the
so-called atypical forms of breast cancer account for 10-15% of all newly diagnosed cases of malignancies at this loca-
tion, resulting in 1500-2200 new cases annually in Poland alone. Principles of diagnosis and treatment of these rare enti-
ties may be slightly different from those used in typical forms of breast cancer, particularly in the case of non-adenocar-
cinomatous tumors. Furthermore, the authors emphasize the crucial role of histological verification prior to institution
of any treatment in the case of clinical doubt and discordance of data provided by histological and imaging studies and
clinical observation (the “triple diagnosis” principle).

Key words: breast cancer, breast sarcoma, breast lymphoma, epidemiology, treatment
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B Hacrosmieif craTbe B COKpAIEHHOH (hOpME PacCMATPUBAIOTCS HETHITHYHEIE BIIB! HEKOTOPBIX 3MOKA4ECTBEHHBIX HOBOOO-
Pa30BAHKH TPYIHOMN eNe3bl, IPHHIMAS BO BHUMAHKE KaK OIyXOMH SIHTEANBHOTO0 TPOHCXOXKICHNS (aICHOKAPIITHOMBI,
KEJE3UCTBIE PAKH, OTIMYHBIE OT PAKOB IIPOTOKH MU J0JIbYATHIX, KOTOPBIE BMECTE COCTABIIAIOT 0K0O 10% 310KaueCcTBEH-
HBIX HOBOOOPA30BaHHI TPY/N; K 3TOH TPyIIE OTHOCATCS: TyOYIAPHBII paK, MHQHUIBTPATHBHBIH PaK PereTonoa00HbIi,
CIM3HCTBIH paK, HHGUIBTPATHBHBIN MOHOMHTHEIN 60POABUaTHIH pak, MEAYLIAPHBIH pak, METAIIACTHIHBIN Pak, paK
[Narera), omyxomu He STUTETHATBHOTO MPOHCXOAICHNS (TIEPBIYHAS CapKoMa TPy, IepBITYHAs MM(OMA TPY/H), a TAKKe
OIYXOJTH CO CMEIIAHHBIM CTPOCHHEM (370Ka4eCTBEHHAS IMCTO00PA3HAS OMYXO0Ib) H METACTa3bl B TPYH IPOUCXOAAIIIE OT
HAXOJIAIINXCS BHE TPYAHOH JKEIe3bl HHBIX 3MOKA4ECTBEHHBIX OMyXOMeil (B CyMMe He KeNe3HCThIe PAKH, aleHOKAPIITHOMBI
COCTABIIAIOT OKOMO 5% BCEX 37T0KA4eCTBEHHBIX HOBOOOPa30oBaHmii rpyan). B mpescTasneHnoll cTaThe B CKaTON hopme
IPECTABIICHb] AIIMAEMUOIOTHUECKUE JAHHBIE U PACCMOTPEHBI XapAKTEPHBIE YEPTh TUCTONOrMYECKON KOHCTPYKLHMH U KIH-
HHUYECKOH KApTHHBI H30PAHHEIX, PEKIX HOBOOOPa30BaHHH rpymit. B obmeM Tak Ha3. HETHIIHYHBIC PA3HOBHIHOCTH paka
rpymu coctamsior 10-15% Beex pacTio3HAHHBIX Jie HOBO 3I0KAYECTBEHHBIX HOBOOOPA30BAHMIA HTOM JKeNe3bI (4TO COCTABIIET
B [Tomsime oxono 1500-2200 HOBBIX 3a00MeBaHMIT €KeroAHO). [IPHHIMITE! TMATHOCTHKY 1 JIEYCHNS STHX PEAKO MOSBISIONIX-
Csl 370KAYeCTBEHHBIX HOBOOOPA30BAHMIT TPY/I MOTYT HEMHOTO OT/IHYATHCS OT CITy4aeB TPH THITHYHBIX BUAX paKa TPy,
0COOEHHO TI0 OTHOWICHUIO K HE ajieHOKapIHoMaM. KpoMe Toro B cTaTbe MOTYepKHBACTCS HEOOXOAMMOCTD MOTYYeHHs
THCTOJIOTMYECKOH J0CTOBEPHOCTH J10 Haua/la JIEUEHs B CIly4ae KIMHUYECKOH COMHUTENbHOCTH M HECOOTBETCTBHS AHHBIX
TIONMyYaeMBbIX TPA UCCIEOBAHHAX MUKPOCKOIMUECKHX, KAPTHHHBIX I KITHHIYECKHX (IPHHIHM ,,TPOHHOTO PACIIO3HAHUA).

KitroueBble c10Ba: pax rpyyu, capkoma Iy, TuM(oMa TPy, STHIeMHOIOTHS, eUeH e

WPROWADZENIE

ak piersi jest najczesciej wystepujacym nowotworem
ztosliwym u kobiet w Polsce. W 2006 roku wedtug Kra-
jowego Rejestru Nowotwordw stwierdzono 13 322 nowe
zachorowania na raka piersi. Do niedawna nowotwor ten byt
rowniez przyczyng najwickszej liczby zgondw kobiet z powo-
du nowotworow ztoSliwych. W 2006 roku zarejestrowano

5212 zgondw z powodu raka piersi®.

Ogolny podziaf histopatologiczny nowotwordw piersi przed-

stawia si¢ nastepujaco:

* gruczolakoraki [ogdétem okofo 95%, w tym raki nienaciekajg-
ce (in situ) stanowig 20%, a naciekajace — 80%; wsrod rakow
naciekajacych nalezy wyodrebni¢ posta¢ przewodowg NOS
(80%), zrazikowa (10%), inne gruczolakoraki naciekajace
(facznie kilkanaScie typow stanowiacych razem 10%)];

* niegruczolakoraki (ogotem okoto 5%, w tym w szczeg6lnosci:
zloSliwy guz lisciasty, pierwotny chtoniak piersi oraz migsak
piersi);

* przerzuty do gruczolu piersiowego (ogotem okofo 1%).

W przypadku raka przewodowego i zrazikowego (zarOwno

postaci nienaciekajacej, jak i naciekajacej) proces diagnostycz-

ny i leczniczy jest usystematyzowany i nie budzi watpliwoSci.

W przypadku rzadko wystepujacych nowotwordw ztosliwych

piersi diagnostyka, a takze leczenie mogg nastreczac pewne

trudnosci.

Celem niniejszego artykutu jest omowienie epidemiologii, bu-

dowy histologicznej, obrazu klinicznego, diagnostyki i leczenia

wybranych rzadkich nowotwordw ztoSliwych piersi.

RZADKIE NOWOTWORY ZLOSLIWE PIERSI
Rzadkie nowotwory ztosliwe piersi nalezg do dwoch zasadni-

czych grup:
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INTRODUCTION

in Polish women. According to National Tumor Registry

data, 13 322 new cases of breast cancer have been diag-
nosed in 2006. Until recently, this neoplasm was also the lead-
ing cause of cancer-related mortality in women. In 2006, breast
cancer was the underlying cause of 5212 deaths".

In most general terms, breast tumors may be classified as

follows:

* adenocarcinomas [accounting for about 95% of the total, in-
cluding non-infiltrating, in situ cancers, accounting for 20%
and infiltrating - for 80%; infiltrating cancers include the
ductal form (80%), lobular form (10%) and other infiltrating
adenocarcinomas (in total - a dozen or so types - 10%)1;

* non-adenocarcinomatous tumors (accounting for about 5%;
including malignant phyllodes tumor, primary lymphoma
and primary sarcoma);

* metastases to the breast (in total about 1%).

In the case of ductal and lobular carcinomas (in their non-infil-

trating and infiltrating forms), diagnostic and therapeutic pro-

cess is well defined, systematic and indisputable. In the other
hand, rare breast tumors may pose several diagnostic and ther-
apeutic problems.

The aim of the present paper is to review epidemiology, histo-

logical features, clinical symptoms, diagnostic and therapeutic

approach in selected, rare malignant breast tumors.

Breast cancer is the most common malignancy developing

RARE BREAST TUMORS

Rare breast tumors belong to two main groups:

« infiltrating adenocarcinomas, other than infiltrating ductal
and lobular carcinoma (in total - a dozen or so histolog-
ical types, account for about 10%);
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* gruczolakoraki naciekajace inne niz naciekajacy rak prze-
wodowy i zrazikowy (tacznie kilkanaScie typow, razem sta-
nowig 10%);

* niegruczolakoraki (zfoSliwy guz liSciasty, chtoniak, migsak;
tacznie stanowig 5%).

Wsrod rzadkich gruczolakorakow naciekajacych wyrdznia sie

kilkanascie typow histologicznych (tabela 1) o roznym obrazie

klinicznym, r6znej charakterystyce mikroskopowej i immuno-
histochemicznej oraz odmiennym rokowaniu. Wigkszo$¢ gru-
czolakorakow piersi innych niz rak naciekajacy przewodowy

NOS rokuje dobrze (tj. co najmniej podobnie lub lepiej niz

rak przewodowy NOS), niemniej jest tez mafa grupa tych

nowotwordw, zwykle bez cech ekspresji ER i PgR oraz z nad-
ekspresja HER, ktora rokuje bardzo Zle (facznie ta podgrupa
stanowi okoto 1% wszystkich nowotworow ztoSliwych piersi).

* non-adenocarcinomatous tumors (malignant phyllodes tu-
mor, lymphoma, sarcoma; account for about 5%).

Rare infiltrating adenocarcinomas include a dozen or so his-
tological types (table 1) widely differing in clinical symptoms,
microscopic appearance, immunohistochemical properties and
prognosis. Most adenocarcinomas of the breast, other than
infiltrating ductal carcinoma have a favorable prognosis (i.e.
at least similar or better than ductal carcinoma), while there
is a small group of these tumors, usually with no ER nor PgR
expression but with HER overexpression, where prognosis
is very poor (this subgroup accounts for about 1% of all malig-
nant breast tumors). General diagnostic and therapeutic prin-
ciples of rare infiltrating adenocarcinomas of the breast are the
same as those applying to classic infiltrating ductal carcinoma,
which accounts for about 80% of all breast adenocarcinomas.

Adenoid cystic carcinoma

Odmiana raka piersi Odsetek wszystkich rakow naciekajacych
Breast tumor type Proportion of all infiltrating breast tumors
Rak cewkowy (tubularny) 0,7-10,3%

Tubular carcinoma

Naciekajacy rak sitowaty 3,5%

Invasive cribriform carcinoma

,Czysty” rak sluzowaty 1-4%

"Pure”mucinous carcinoma

Naciekajacy lity rak brodawkowaty <1-2%

Invasive solid papillary carcinoma

Rak apokrynowy b.d.

Apocrine carcinoma No data

Lity rak neuroendokrynny 0,5%

Solid neuroendocrine carcinoma

Rak rdzeniasty (medularny) 1-7%

Medullary carcinoma

Rak wydzielniczy piersi b.d.

Secretory breast carcinoma No data

Rak gruczotowo-torbielowaty 0,1%

Acinic cell carcinoma
Acinic cell carcinoma

18 opisanych przypadkow w piersi
18 cases in the breast reported to date

Drobnokomédrkowy rak neuroendokrynny
Small-cell neuroendocrine carcinoma

40 opisanych przypadkéw w piersi
40 cases in the breast reported to date

Naciekajacy rak mikrobrodawkowaty
Invasive micropapillary carcinoma

b.d. (,czysta” postac jest niezwykle rzadka)
No data (“pure”form is extremely rare)

(lear-cell breast carcinoma

Rak metaplastyczny <1%
Metaplastic carcinoma

Rak z komdrek zawierajacych lipidy 1-2%
Lipid-rich carcinoma

Rak jasnokomdrkowy piersi 1,4-3%

Rak onkocytarny Kilka opisanych przypadkéw w piersi
Oncocytic carcinoma Isolated reports of breast location

Rak fojowy 7 opisanych przypadkéw w piersi
Sebaceous carcinoma 7 cases in the breast reported to date

Tabela 1. Rzadkie odmiany naciekajqgcego gruczolakoraka piersi (na podstawie Yerushalmi i wsp.?)

4() | Tuble 1. Rare varieties of infiltrating adenocarcinoma of the breast (based on Yerushalmi et al.®)
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Ogolnie zasady diagnostyki i metody leczenia rzadkich gru-
czolakorakow naciekajacych piersi sg takie same jak te, ktore
obowiagzuja w przypadku typowego naciekajacego raka prze-
wodowego NOS, stanowiacego 80% wszystkich gruczolako-
rakow piersi.

RAK CEWKOWY
(TUBULAR CARCINOMA)

Czestos¢ wystepowania tego nowotworu wynosi 0,7-10,3%
wszystkich rakow naciekajacych. Jest to nowotwor o bardzo
wysokim stopniu zrdznicowania i wystepuje gtownie u kobiet
po menopauzie. Guz zazwyczaj nie przekracza 2 cm Srednicy
ijest dobrze widoczny w mammografii oraz ultrasonografii
piersi jako charakterystyczny, promienisty guzek. W wigkszosci
przypadkow stwierdza si¢ ekspresje ER 1 PgR, a profil HER-2
jest ujemny. Rokowanie w przypadku raka cewkowego jest bar-
dzo dobre, bowiem odsetek 0sob przezywajacych S lat (nawet
w grupie chorych z obecnoscig przerzutow w pachowych we-
ztach chlonnych) wynosi 94%®.

NACIEKAJACY RAK SITOWATY
(INVASIVE CRIBRIFORM CARCINOMA)

Nacickajacy rak sitowaty stanowi okoto 3,5% wszystkich rakow
naciekajacych piersi. Prawie zawsze stwierdza si¢ ekspresje ER
i PgR oraz brak nadekspresji HER-2. Guz jest stabo widoczny
w badaniach obrazowych (mammografii i ultrasonografii), ale
bardzo dobrze rokuje: niemal 100% chorych na czysta posta¢
tego nowotworu przezywa 5 lat, a okoto 85% w przypadku,
w ktorym postac raka zajmuje co najmniej pofowe utkania ca-
tego ogniska nowotworowego w piersi®.

,CZYSTY” RAK SLUZOWY
(MUCINOUS CARCINOMA)

Rak §luzowy to stosunkowo rzadki nowotwor (1-4% wszystkich
rakow naciekajacych piersi), charakteryzujacy si¢ wytwarza-
niem ,zewnatrzkomdrkowego” §luzu®. Najczesciej wystgpuje
u osdb starszych (po 70. roku zycia). W diagnostyce gtowne
znaczenie ma mammografia, bowiem rak Sluzowy moze by¢
niewidoczny w badaniu USG. Niemal zawsze wystepuje eks-
presja ER 1 PgR i ujemny profil HER-2. Rokowanie w przy-
padku takiego rozpoznania jest bardzo dobre, a odsetek kobiet
przezywajacych 5 lat wynosi 94% (20 lat przezywa 81% cho-
rych na ,.czysta” Sluzowa postac raka)®.

NACIEKAJACY LITY RAK BRODAWKOWATY
(SOLID PAPILLARY CARCINOMA)

Lity rak brodawkowaty to naciekajacy rak przewodowy o domi-
nujacym obrazie brodawkowatym. W 75% przypadkow towa-
rzyszy mu komponent wewnatrzprzewodowy (ductal in situ
carcinoma, DCIS). Prawie zawsze stwierdza si¢ ekspresje ER
i PgR oraz ujemny profil HER-2. W obrazie USG ten typ raka
imituje brodawczaka piersi, a rokowanie jest dobre.

CURR. GYNECOL. ONCOL. 2011, 9 (1), p. 38-46

TUBULAR CARCINOMA

The incidence of this entity is estimated at 0.7-10.3% of all
infiltrating breast tumors. It is a very highly differentiated
tumor, developing mainly in post-menopausal women. The
tumor usually does not exceed 2 cm in diameter and is easily
detected at breast sonography or mammography as highly
characteristic, stellate nodule. In most cases, tumor tissue
shows expression of ER and PgR with a negative HER-2 pro-
file. Prognosis is very good, as 5-year survival rate (even
among patients presenting with metastases to inguinal lymph
nodes) is 94%.

INVASIVE CRIBRIFORM CARCINOMA

Invasive cribriform carcinoma accounts for about 3.5% of all
infiltrating breast tumors. Nearly always it shows expres-
sion of ER and PgR, without overexpression of HER-2. The
tumor is hardly detectable by imaging studies (sonography
and mammography), but prognostically favorable: 5-year sur-
vival rate reaches nearly 100% in patients with “pure” form of
this tumor and about 85% when this type of tumor constitutes
at least half of breast tumor mass®.

“PURE” MUCINOUS CARCINOMA

Mucinous carcinoma is a relatively rare entity (1-4% of all infil-
trating breast tumors), characterized by production of extracel-
lulary mucus®. It develops mainly in the 7* decade. Diagnosis
is based on mammography, as this tumor type may be invisi-
ble on sonographic study. Nearly always it shows expression of
ER and PgR with a negative HER-2 profile. This type of tumor
carries a very good prognosis with 5-year survival rate estimat-
ed at 94% (20-year survival rate in patients affected with “pure”
mucous variety is 81%)?.

INVASIVE SOLID PAPILLARY CARCINOMA

Solid papillary carcinoma is an infiltrating ductal carcinoma
with predominating papillary structure. In about 75% of cases it
has an intraductal component (ductal carcinoma in sifu, DCIS).
Nearly always it shows expression of ER and PgR with a nega-
tive HER-2 profile. Sonographic appearance of this tumor type
is similar to breast papilloma. Prognosis is favorable®.

MEDULLARY CARCINOMA

Medullary carcinoma of the breast accounts for 1-7% of all
breast malignancies. A typical feature of this tumor is lack of
ER and PgR expression. It probably develops more often in
persons affected with BRCAI gene mutation and other genet-
ic defects. At presentation, it is usually a large tumor, relatively
well circumscribed. On imaging studies, it is similar to adenofi-
broma. In spite of lack of ER expression and large tumor size,
prognosis is favorable. About 85% of women survive 10 years
(better than in the case of infiltrating ductal carcinoma)®.

4
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RAK RDZENIASTY
(MEDULLARY CARCINOMA)

Rdzeniasty rak piersi stanowi 1-7% wszystkich rakow piersi.
Typowa cechg tego nowotworu jest brak ekspresji ER i PgR.
Prawdopodobnie czgsto wystepuje u chorych z mutacji genu
BRCAI lub innymi defektami genetycznymi. Klinicznie czgsto
stwierdza si¢ guz duzych rozmiardw, wzglednie dobrze odgrani-
czony. W badaniach obrazowych guz przypomina gruczolako-
widkniaka. Rokowanie paradoksalnie (mimo braku ekspresji
ERiduzych rozmiardw guza) jest bardzo dobre. Osiemdzie-
sigt pie¢ procent kobiet przezywa 10 lat (lepiej niz w przypadku
raka przewodowego nacickajacego NOS)?.

RAK METAPLASTYCZNY
(METAPLASTIC CARCINOMA)

CzestosS¢ wystgpowania tego nowotworu nie przekracza 1%
wszystkich naciekajacych rakow piersi. Jest to rak gruczofowy,
ktorego dominujacym utkaniem jest skfadowa metaplastyczna
0 pochodzeniu nabtonkowym (rak ptaskonabfonkowy) lub me-
zenchymalnym (chrzestniak, kostniak). W badaniu mammo-
graficznym obraz jest niejednoznaczny: stwierdza si¢ dobrze
odgraniczony guz lub nieregularny, spikularny guzek. Klinicz-
nie guz szybko rosnie (wickszo$¢ guzow w momencie rozpo-
znania ma powyzej 5 cm Srednicy). Nowotwor jest zwykle nisko
zréznicowany i najczesceiej ,potrjnie ujemny” (nie wykazuje
braku ekspresji ER, PR oraz HER-2). Rokowanie jest zfe, a do
nawrotu lokoregionalnego lub rozsiewu systemowego docho-
dzi u wiccej niz potowy chorych@+9,

RAK PAGETA

Jest to rzadki typ raka piersi, szerzacy si¢ Srodnaskorkowo
w obrebie brodawki sutkowej. Bardzo czgsto zmianie widocz-
nej na brodawce towarzyszy potozony w migzszu piersi we-
wnatrzprzewodowy lub przewodowy naciekajacy rak. Klinicznie
zmiana skorna ma zwykle postac nadzerki/owrzodzenia bro-
dawki lub otoczki brodawki sutkowej — z tego powodu czgsto

Rys. 1. Rak Pageta — dyskretne zmiany na otoczce i brodawce
- tylko leczenie miejscowe

Fig. 1. Paget carcinoma. Discrete areolar and mammillary lesion
requires only local treatment

METAPLASTIC CARCINOMA

This tumor type accounts for less than 1% of all infiltrating
breast cancers. It is essentially an adenomatous carcinoma,
with predominating metaplastic component of epithelial (pla-
noepithelial carcinoma) or mesenchymal origin (chondroma,
osteoma). Mammography provides ambiguous results with
a well circumscribed or irregular spiculate nodule. On clinical
grounds, this is a fast-growing tumor (most cases are over
5 cm at presentation). The tumor is mostly poorly differenti-
ated and “three-fold negative™ (lack of expression of ER, PgR
and HER-2). Prognosis is unfavorable and local recurrence or
systemic dissemination occurs in over 50% of the patients®*9.

PAGET CARCINOMA

A rare form of breast cancer, spreading intraepidermally with-
in the mammilla. Very often, mammillary lesion coexists with
an intraductal or ductal infiltrating carcinoma within the breast
parenchyma. Clinical appearance of the lesion is that of a mam-
millary or areolar erosion/ulcer, therefore this tumor is often
misdiagnosed as inflammation or eczema (fig. 1). Paget carci-
noma may also take the form of an extensive ulceration of breast
skin (fig. 2). In early clinical stages, early superficial lesions (i.e.
without coexisting parenchymal invasion), effective treatment
consists in excision of the mammilla (mammillectomy). On the
other hand, if cutaneous lesion is associated with an infra-are-
olar tumor (a frequent occurrence), effective treatment requires
radical modified mastectomy as described by Madden.

Rare non-adenomatous breast cancers include malignant phyl-
lodes tumor, primary lymphoma and primary sarcoma of the
breast. Noteworthy is that other tumors may metastasize to
the breast.

PHYLLODES TUMOR
(CYSTOSARCOMA PHYLLODEYS)

Phyllodes tumor was first described by Chelius in 1828 under
the name “cystic hydatid tumor”. As estimated, it accounts

Rys. 2. Rak Pageta — rozlegle zmiany skorne i guz pod otoczkq
- radykalna zmodyfikowana mastektomia
Fig. 2. Paget carcinoma. Extensive cutaneous lesions and infra-areolar
tumor. Treatment consists in radical modified mastectomy
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Rys. 3. Guz lisciasty - postac niezlosliwa
Fig. 3. Phyllodes tumor — benign form

nowotwor ten mylnie rozpoznawany jest jako stan zapalny lub
zmiana wypryskowa (rys. 1). Rak Pageta moze mieC takze posta¢
rozlegtego owrzodzenia skory piersi (rys. 2). W przypadku nie-
zaawansowanych, wezesnych zmian powierzchownych (tj. bez
towarzyszacych zmian w migzszu gruczotu) wystarczajace jest
usunigcie brodawki sutkowej (mammektomia). Jednak wow-
czas, gdy zmianie skornej towarzyszacy guz podotoczkowy (jest
to czgsta sytuacja), wlasciwe leczenie powinno polegac na rady-
kalnej zmodyfikowanej mastektomii sposobem Maddena”.

Do rzadkich niegruczolakorakow piersi naleza: guz liSciasty,
pierwotny chtoniak piersi, migsak piersi. Nalezy pamigtac takze
0 mozliwoSci wystapienia przerzutu innego nowotworu do piersi.

GUZ LISCIASTY (TUMOR PHYLLODES,
CYSTOSARCOMA PHYLLODEY)

Guz liSciasty zostal po raz pierwszy opisany w 1828 roku przez
Cheliusa (pod nazwa cystic hydatid tumor). Szacuje sig, ze sta-
nowi 0,3-0,5% wszystkich nowotwordw piersi. Zauwazono, ze
guz liSciasty wystepuje najczesciej u kobiet pomiedzy 40. a 50. ro-
kiem zycia. Etiologia tej choroby nie jest do kofica wyjasniona®.
Wyr6znia si¢ trzy postacie guza liSciastego: postac nieztosli-
wa (rys. 3), graniczng (borderline) oraz ztoSliwg (rys. 4); trzeba
podkresli¢, ze guz o mikroskopowych cechach nieztoSliwego
guza liciastego moze réwniez stac si¢ — niezmiernie rzadko
- zrodiem przerzutow.

W utkaniu guza liSciastego wyrdznia si¢ dwie skfadowe: nablon-
kowa i mezenchymalna. Sktadowa mezenchymalna nowotworu
jest dominujaca i to ona w wigkszoSci przypadkdw ulega trans-
formacji ztoSliwej. W badaniu klinicznym stwierdza si¢ dobrze
odgraniczony, szybko rosnacy, gladki i elastyczny guz. Rozmia-
ry guza wahaja si¢ od 1 do 40 cm Srednicy. W 20% przypadkow
Srednica guza w chwili operacji przekracza 10 cm. Podstawg roz-
poznania jest badanie histologiczne wycietego guza lub mate-
riatu pobranego podczas biopsji gruboigtowej, bowiem biopsja
aspiracyjna cienkoigfowa moze mylnie sugerowa¢ nabtonkowg
zmiang niezto$liwg®. Badania obrazowe piersi (mammografia
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Rys. 4. Guz lisciasty - postac zlosliwa
Fig. 4. Phyllodes tumor — malignant form

for 0.3-0.5% of all breast tumors. The peak incidence is in the
4t decade. Etiology has not been fully clucidated yet®. Three
varieties of phyllodes tumor are known: benign (fig. 3), bor-
derline and malignant (fig. 4). Noteworthy is that tumors pre-
senting microscopic features of a benign phyllodes tumor may
—even if extremely rarely — give rise to distant metastases.

A phyllodes tumor is composed of two components: epithe-
lial and mesenchymal. The latter predominates and in most
cases this component undergoes malignant transformation.
Clinical examination reveals a well circumscribed, fast-grow-
ing, smooth-walled and elastic lesion. Tumor size varies be-
tween 1 and 40 cm. In about 20% of the cases, tumor size
at surgery exceeds 10 cm. Diagnosis is based on histological
study of excised tumor or samples obtained by large-needle
biopsy, as fine-needle aspiration biopsy may erroneously sug-
gest a benign epithelial lesion®. Imaging studies of the breast
(mammography and sonography) are only ancillary diagnos-
tic modalities in this setting, as there are no unique radiolog-
ical features convincingly differentiating adenofibromas and
phyllodes tumors. In ambiguous cases, the study of choice is
magnetic resonance'?. Treatment of choice consists in exci-
sion of tumor with large margin of adjacent tissues. Very large
tumors, frequently require simple mastectomy. Routine axil-
lary lymphadenectomy is not recommended, as metastases to
lymph nodes are extremely rare, in spite of enlargement of re-
gional lymph nodes seen in 15-20% of patients harboring the
malignant form of phyllodes tumor. In most cases, this reflects
an immune reaction to necrotic processes taking place inside
the tumor. True lymph node metastases are seen in about 1%
of patients with enlarged lymph nodes!?. Chemotherapy in
patients with malignant forms of phyllodes tumor is indicated
only in the presence of distant metastases. Radiotherapy is
used for inoperable local recurrence or to irradiate isolated
metastatic foci®.

Prognosis is favorable after a successful surgical treatment,
with long-term survival rate exceeding 95% for benign tumors,

73% for borderline cases and 66% for malignant lesions®'". | 43
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iultrasonografia) maja znaczenie pomocnicze w diagnostyce, przy
czym nie stwierdzono unikalnych cech, ktdre mogtyby w sposdb
przekonujacy roznicowac gruczolakowtokniaki i guzy lisciaste.
W przypadkach watpliwych badaniem z wyboru jest rezonans
magnetyczny®'?. Leczenie z wyboru polega na wycicciu guza
z szerokim marginesem. W przypadku guzow o duzych rozmia-
rach czesto konieczne jest wykonanie mastektomii prostej. Nie
zaleca si¢ rutynowego usuwania pachowych weztow chfonnych,
bowiem przerzuty do weziow chfonnych zdarzajg sig niezwy-
kle rzadko, chociaz u okoto 15-20% chorych na posta¢ ztosliwg
guza liSciastego stwierdza si¢ powickszone regionalne wezty
chtonne. Jest to jednak najczgsciej wynik reakcji immunolo-
gicznej na procesy martwicze toczace sic wewnatrz guza. Prze-
rzuty do weztow chfonnych wystepuja u okofo 1% tych chorych,
u ktorych odnotowuje si¢ powickszone wezty chtonne®!V.
Chemioterapia u chorych na zloSliwg postac guza liSciastego
ma zastosowanie jedynie w przypadku wystapienia przerzutow
odlegtych. Radioterapig stosuje si¢ w przypadku nieopera-
cyjnej wznowy miejscowej oraz w celu napromieniania poje-
dynczych przerzutow?®.

Rokowanie po leczeniu operacyjnym jest dobre, przezycia odle-
gle przekraczaja 95% dla guzow nieztosliwych, 73% dla guzow
o granicznej ztosliwosci (borderline) 1 66% dla guzow ztosli-
wych®!D, Nawroty miejscowe obserwuije si¢ u 15-20% chorych
izwykle s nastgpstwem niedoszczetnej operacji pierwotnej.

MIESAK (INNY NIZ GUZ LISCIASTY)

Pierwotne migsaki piersi sa bardzo rzadkie i nie posiadajg uni-
kalnych cech klinicznych poza charakterystycznym szybkim
tempem wzrostu guza. W diagnostyce obrazowej obok mam-
mografii i USG piersi wiodacg rolg odgrywa rezonans magne-
tyczny. Do ustalenia rozpoznania konieczne jest pobranie ma-
teriatu do badania histologicznego (w przypadku wickszych
guzow za pomocg biopsji gruboigtowej, za$ w przypadku guzow
mniejszych — wycinajac guz z marginesem w catosci).
Szczegdlny problem kliniczny stanowig migsaki rozwijajace sie
w obszarze poddanym radioterapii. Do takiego nastgpstwa
leczenia przeciwnowotworowego dochodzi po wielu latach
u 0,02% kobiet poddanych oszczedzajacemu leczeniu raka
piersi (z uzyciem radioterapii). Takze wieloletni, przewlekty
obrzek limfatyczny koficzyny gornej lub piersi (po leczeniu
oszczedzajacym pier§ z usunigciem catej zawartosci uktadu
chtonnego dotu pachowego) sprzyja rozwojowi bardzo ziosli-
wego naczyniakomigsaka (angiosarcoma). Guz ten ma zwykle
niewielkie rozmiary i sinoczerwong barwe. Postepowanie diag-
nostyczne i lecznicze w tym przypadku nie odbiega zasadniczo
od postepowania w innych pierwotnych migsakach piersi.
Leczeniem z wyboru chorych na pierwotnego migsaka piersi jest
operacja (wyciecie guza lub mastektomia prosta). W planowa-
niu rodzaju i zakresu operacji nalezy bra¢ pod uwage wielkos¢
guza, margines resekcji oraz stopiefi ztosliwosci histologicznej.
Wiekszo$¢ autorow uwaza, ze minimalny margines wyciecia
powinien wynosi¢ co najmniej | cm (w przypadku naczyniako-
miesaka zaleca si¢ 3 cm). Ze wzgledu na sktonno$¢ migsakow

44 | do przerzutowania drogg krwi nie wykonuje si¢ elektywnego

Local recurrence is seen in 15-20% of the patients and gener-
ally results from an incomplete primary excision.

SARCOMA (OTHER THAN PHYLLODES TUMOR)

Primary breast sarcomas are very rare and do not present any
unique clinical features, apart from a characteristic rapid tumor
growth. Imaging diagnosis, apart from mammography and
sonography, relies on magnetic resonance. Diagnosis requires
collection of tissue samples for histological study (in large tu-
mors - by large-needle biopsy and in small ones - by excision
of tumor with a margin of adjacent tissue).

A particular clinical problem are sarcomas developing in a pre-
viously irradiated area. Such a sequel of antitumor treatment
is seen in about 0.02% of women several years after sparing
treatment of breast cancer using radiotherapy. Also chronic
lymphedema of many years™ duration involving the upper ex-
tremity or breast (after breast-sparing treatment with exenter-
ation of all lymphatic elements of the axillary fossa) favors the
development of an utterly malignant angiosarcoma. This tu-
mor has usually small size and cyanotic-red color. Diagnostic
and therapeutic management is essentially similar to that used
in other primary sarcomas of the breast.

In patients with primary breast sarcoma, the treatment of choice
is surgery (tumor excision or simple mastectomy). When plan-
ning type and extent of surgery, one must consider tumor size,
resection margin and histological malignancy grade. Most au-
thors agree that minimal resection margin should be at least
1 cm (3 cm in the case of angiosarcoma). Due to propensity of
sarcomas to metastasize by blood rout, elective excision of re-
gional lymph nodes is not recommended (invasion by sarcoma
of axillary lymph nodes is seen in less than 5% of the patients).
Radiotherapy is used as an adjunct to surgery (mostly in large,
poorly differentiated sarcomas, excised with a narrow security
margin). Chemotherapy is used only combined with radiotherapy.
Long-term survival rates range from 60 to 90%, according to
different authors12.

PRIMARY BREAST LYMPHOMA

Primary breast lymphoma account for 0.05-0.5% of all breast
tumors. As estimated, 0.4-2% of all non-Hodgkin lympho-
mas are originally located in the breast. Most primary breast
lymphomas (50-70%) are composed of B-lymphocytes!>!4.
Clinically, primary breast lymphoma manifests as large,
fast-growing, well circumscribed tumor, frequently reaching
large size and mimicking a late-stage breast cancer but does
not infiltrating the skin. At mammography, lymphoma appears
as a well-circumscribed opacity without microcalcifications or
protuberances'>!®. Diagnosis is based on histological study with
immunohistochemical reactions of tissue samples obtained by
large-needle or open biopsy. Fine-needle biopsy is considered
unreliable, as diagnosis of breast cancer can not be made based
on histological finding of “malignant tumor cells”! Treatment
of breast lymphoma is conservative and includes chemo-
therapy, eventually combined with radiotherapy.
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wycigcia regionalnych weztow chtonnych (przerzuty migsaka
piersi do pachowych weziow chtonnych stwierdza si¢ u mniej
niz 5% chorych). Radioterapia ma zastosowanie jako metoda
uzupetniajaca operacje (w szczegdlnosci w przypadku migsa-
kow niskozroznicowanych, usunigtych z waskim marginesem,
o duzych rozmiarach). Chemioterapi¢ stosuje si¢ w pofaczeniu
z radioterapia. Przezycia odlegle wg roznych autorow wahaja
sic migdzy 60 a 90%112.

PIERWOTNY CHLONIAK PIERSI

Pierwotne chfoniaki piersi stanowig 0,05-0,5% wszystkich no-
wotworow piersi. Ocenia si¢, ze 0,4-2% wszystkich chtoniakow
nieziarniczych pierwotnie umiejscowionych jest w piersi. Wick-
s205¢ (50-70%) pierwotnych chioniakow piersi zbudowana jest
z limfocytow typu BU31%. Klinicznie pierwotny chtoniak piersi
manifestuje si¢ jako duzy, szybko rosnacy, dobrze odgraniczo-
ny guz, ktory czgsto osigga znaczny rozmiar i imituje zaawan-
sowanego raka piersi, ale nie nacieka skory. W mammogra-
fii chfoniak ujawnia si¢ jako dobrze odgraniczone zacienienie
bez mikrozwapnieni i wypustek>!9. Rozpoznanie opiera si¢ na
badaniu histologicznym z odczynami immunohistochemicz-
nymi materiatu uzyskanego metoda biopsji gruboigfowej lub
wycinajacej. Biopsja cienkoigiowa jest metoda niewystarcza-
jaca - na podstawie rozpoznania cellulae neoplasmaticae
malignae nie wolno przyjac rozpoznania raka piersi! W przy-
padku chfoniaka piersi leczenie jest nieoperacyjne i polega na
zastosowaniu chemioterapii, ewentualnie z radioterapia.

PRZERZUTY DO GRUCZOLU PIERSIOWEGO

Najczesciej przerzuty do gruczotu piersiowego pochodzg z raka
drugiej piersi oraz czerniaka (czg¢sto ognisko pierwotne jest
wowczas nieznane) i jajnika. Zwykle przerzut w piersi towa-
rzyszy jawnemu Klinicznie lub ukrytemu systemowemu rozsie-
wowi. Jezeli przerzut jest pojedynczy — izolowany lub objawowy
(np. krwawigcy) — nalezy guz wycia¢ z niewielkim marginesem
makroskopowo niezmienionych tkanek.

PODSUMOWANIE

Rzadkie odmiany nowotwordw ztoliwych piersi tacznie stano-

wig kilkanascie procent wszystkich przypadkoéw nowotworu tego

narzadu, a wiec kazdy lekarz zajmujacy si¢ chorobami piersi
spotyka si¢ z tymi chorobami. W ich przypadku w diagnostyce

i postepowaniu leczniczych trzeba pami¢tac o kilka fundamen-

talnych zasadach:

1. Bezwzglednie trzeba przestrzega¢ zgodnoSci ,potrojnego
rozpoznania” (tj. wyjasnic szczegotowo kazda niezgodnos¢
pomiedzy wynikami badania obrazowego, badania mikrosko-
powego i obrazem klinicznym przed podjeciem leczenia)!

2. W przypadku najmniejszej watpliwosci co do charakteru guza
zawsze przed wycieciem nalezy dazy¢ do jednoznacznej wery-
fikacji histologicznej (np. za pomocg biopsji gruboigfowe;)!

3. Trzeba pamigtac, ze wynik biopsji aspiracyjnej cienkoigtowe;
o0 brzmieniu cellulae neoplasmaticae moze oznaczac zaréwno
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METASTASES TO THE BREAST

Metastases to the breast usually originate in cancer of con-
tralateral breast, melanoma (primary focus of the tumor
frequently remains unknown) and ovary. Breast metasta-
sis usually coexists with a clinically symptomatic or cryptic
systemic dissemination. If the tumor is isolated or symp-
tomatic (e.g. bleeding), it should be excised with a margin
of adjacent normal-appearing tissue.

SUMMATION

Rare types of breast malignancies combined account for a doz-

en or so of all tumors of this organ, so every medical profes-

sional treating patients with breast diseases will be confront-
ed with these conditions. In their diagnosis and therapy, a few
fundamental principles must be observed:

1. The rule of “triple concordance” must be adhered to, i.e.
prior to institution of treatment, every discrepancy between
results of imaging studies, histology and clinical course must
be elucidated in detail.

2. Prior to open excision, every ambiguity concerning tumor
type should be elucidated, e.g. by large-needle biopsy.

3. Finding “neoplastic cells” at fine-needle biopsy may indi-
cate both breast cancer and adenofibroma, while “malignant
neoplastic cells” may indicate — among other things — breast
lymphoma or malignant phyllodes tumor.
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Jubileusz 60-lecia Centrum Onkologii — Instytutu im. M. Skfodowskiej-Curie,
Oddziat w Krakowie
Krakow, 2—-3 czerwca 2011 r.

60 LAY,

Krakowskie Centrum Onkologii zaprasza na konferencje naukowa potaczong z uroczystosciami rocznicowymi Jubileuszu 60-lecia Centrum Onkologii

Instytutu im. M. Sktodowskiej-Curie, Oddziat w Krakowie.

Program:

konferencja naukowa — czwartek, 2 czerwca

(Patac Larischa, ul. Bracka 12)

uroczystosci Jubileuszu 60-lecia krakowskiego oddziatu
Centrum Onkologii — Instytutu im. M. Sktodowskiej-
-Curie — piatek, 3 czerwca (Sala Obrad Rady Miasta
Krakowa, Pl. Wszystkich Swietych 3-4)

uroczyste spotkanie Gosci i Pracownikow — pigtek,

3 czerwca (Ogrody Muzeum Archeologicznego,

ul. Poselska)

Komitet Organizacyjny zaprasza wszystkich Przyjaciot krakowskiej
onkologii do udziatu w spotkaniach.

Wszelkie informacje dostepne sa w Internecie, pod adresem:
www.onkologia.krakow.pl/60lat

CURR. GYNECOL. ONCOL. 2011, 9 (1), p. 38-46




