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Prymitywny guz neuroektodermalny szyjki macicy
– diagnostyka i terapia
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Wstęp. PNET (peripheral primitive neuroectodermal tumor)
jest rodziną guzów wywodzących się z prymitywnej neuroek-
todermy. Lokalizacja tego typu guzów w żeńskim narządzie
rozrodczym jest niezwykle rzadka.
Cel pracy. Celem pracy jest przedstawienie aktualnych moż-
liwości diagnostycznych oraz terapeutycznych w przypadku
występowania prymitywnego guza  neuroektodermalnego zlo-
kalizowanego w szyjce macicy dorosłych kobiet.
Materiał i metody. Analizie poddano publikacje polsko i an-
glojęzyczne z okresu 1987-2016.
Wyniki. Opisano jedynie 12 przypadków izolowanego guza
typu PNET zlokalizowanego w szyjce macicy. Dane zawarte
w piśmiennictwie zestawiono w tabeli 1.
Wnioski. PNET lokalizacji szyjkowej jest rzadkim nowotworem
o złym rokowaniu  wymagającym specjalistycznego postępo-
wania diagnostycznego  celem prawidłowego rozpoznania
oraz różnicowania. Duża heterogenność nowotworów charak-
teryzujących się niejednokrotnie wspólnymi cechach ujawnia-
jącymi się w badaniach dodatkowych sprawiają, iż postawie-
nie prawidłowej diagnozy często jest diagnostycznym wyzwa-
niem. Konieczność badań immunohistochemiczych z nierzad-
ko pooperacyjnego materiału, warunkuje postępowanie kli-
niczne i niejednokrotnie eliminuje przedoperacyjną chemiote-
rapię z protokołu leczniczego. Konieczność indywidualizacji
oraz rozpoznanie na różnym etapie procesu diagnostyczno-
terapeutycznego sprawiają iż nie można mówić o jednym
sztywnym protokole leczniczym co potwierdzają doniesienia
literaturowe. Analiza opisanych schematów terapeutycznych
potwierdza zasadność radykalnego leczenia operacyjnego
w pierwszej kolejności z uzupełniającą radiochemioterapią
w przypadku lokalizacji tego typu guzów w szyjce macicy. In-
dukcyjna chemioterapia w nowotworach typu PNET o lokali-
zacji szyjkowej winna być zarezerwowana dla przypadków
gdzie nie jest możliwa pierwotna radykalizacja zabiegu ope-
racyjnego.Radioterapia jest cennym uzupełnieniem procesu te-
rapeutycznego.
Słowa kluczowe: PNET, primitive neuroectodermal tumor of
the cervix, prymitywny guz neuroektodermalny

WSTĘP
PNET jest rodziną guzów wywodzących się
z prymitywnej neuroektodermy. Typową loka-
lizacją jest klatka piersiowa oraz region około-
kręgosłupowy. Lokalizacja tego typu guzów
w żeńskim narządzie rozrodczym jest niezwy-
kle rzadka[1]co potwierdza bardzo niewielka
ilość publikacji w literaturze anglojęzycznej o tej
tematyce.

Opisano jedynie 12 przypadków izolowane-
go guza typu PNET zlokalizowanego w szyjce
macicy [1]. Celem pracy jest przedstawienie
aktualnych możliwości diagnostycznych oraz
terapeutycznych w przypadku występowania
prymitywnego guza neuroektodermalnego zlo-
kalizowanego w szyjce macicy dorosłych kobiet.

MATERIAŁ I METODY
Analizie poddano publikacje polsko i angloję-
zyczne z okresu 1987-2016. Dokonano przeglą-
du piśmiennictwa zawartego w bazie medycz-
nej Pub-Med oraz ogólnodostępną literaturę
naukową o tej tematyce.

WYNIKI
Opisano jedynie 12 przypadków izolowanego
guza typu PNET zlokalizowanego w szyjce
macicy [1]. Dane zawarte w piśmiennictwo ze-
stawiono w tabeli numer 1.

DYSKUSJA
PNET to rodzina guzów zbudowanych z nie-
zróżnicowanych okrągłych komórek (round
cells), które wywodzą się z prymitywnej neuro-
ektodermy [2].

Wyróżniamy ich dwie kategorię, których po-
dział uzależniony jest od lokalizacji: centralna
i peryferyjna. Centralna wywodzi się z cewy
nerwowej i rozwija się głównie w mózgu oraz
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Tab. 1. Zestawienie artykułów opisujących występowanie prymitywnego guza neuroektodermalnego w szyjce
macicy

Autor,
data publikacji

Wiek
chorej
(lata)

Zaawan-
sowania

Leczenie
chirurgiczne 

Radio-
terapia

Chemioterapia Nawroty/
przerzuty

Stan chorej
w okresie
obserwacji

Okres
obserwacji
(miesiące)

Russin,1987

Sato,1996

Horn,1997

Cenacchi,1998

Pauwels, 2000

Tsao, 2001

Malpica, 2002

Malpica, 2002

Snijders-Keilholz,
2005

Goda, 2007

Farzaneh, 2011

Divya Khosla,
2014

60

44

26

36

45

24

35

51

21

19

45

28

IB2

IB2

IB1

IB2

IB2

nieznane

IB1

IB2

IB2

nieznane

IB2

IB2

TAH+BSO

TAH+LSO+PLD

TAH+BSO+PLD

TAH-BSO

TAH

TAH+PALS

TAH+BSO
+PLD+PALS

TAH+BSO
+PLD+PALS

TAH-BSO

nie

RH

RH

tak

nie

tak

nie

tak

tak

nie

nie

nie

tak

nie

tak

Adjuwantowa VAC

Adjuwantowa

terapeutyczna

nie

nie

neoadjuwantowa
i adjuwantowa

adjuwantowa

adjuwantowa

neoadjuwantowa
i adjuwantowa

indukcyjna
chemioterapia

neoadjuwantowa
i adjuwantowa

adjuwantowa

nie

nie

przerzuty-
płuca

nie

nie

nie

nie

nie

nie

nieznane

nie

nie

NED

NED

zmarła

NED

NED

NED

NED

NED

NED

nieznane

NED

NED

16

6

50

18

42

24

5

18

27

nieznane

48

33

rdzeniu kręgowym, peryferyjna natomiast po-
czątek bierze z grzebieni nerwowych lecz ujaw-
nia się poza centralnym systemem nerwowym
często zajmując układ sympatyczny lub tkanki
miękkie i kości [3].

Najczęstszą lokalizacją jest klatka piersiowa
oraz region okołokręgosłupowy. Lokalizacja
tego typu guzów w żeńskim narządzie rozrod-
czym jest niezwykle rzadka [2]. Najczęstszą lo-
kalizacją w tym obszarze jest jajnik, następnie
macica[3]. Występowanie w szyjce macicy oraz
na sromie ma charakter kazuistyczny [3].

Szczyt zapadalności na ten typ nowotworu
przypada na okres dziecięcy i młodzieńczy.
Przegląd dostępnych doniesień literaturowych
wykazał iż średni wiek kobiet z guzem typu
PNET umiejscowionych w szyjce macicy wyno-
sił średnio 34 lata (od 21 do 50 lat), tak więc
lokalizacja genitalna dotyczy dorosłych kobiet
[2]. Częściej występuje u rasy kaukaskiej, rza-
dziej u afrykańskiej i azjatyckiej [4].

PNET okolicy genitalnej jest rzadkim ale
i agresywnym nowotworem z dużą skłonnością
do wznowy oraz przerzutów głównie do płuc.
Bez leczenia systemowego u 90% pacjentów
wystąpią przerzuty odległe [5,6].

Dostępne dane literaturowe wskazują na
przeżycia 5 letnie rzędu 55-60% w przypadku
choroby ograniczonej do narządu rodnego oraz
15-22% 3 letniego przeżycia w przypadku
stwierdzenia przerzutów [5].

Klinicznymi objawami tego typu guza są:
badalny guz w miednicy mniejszej, dolegliwo-
ści bólowe zgłaszane przez pacjentkę, nieregu-
larne krwawienia oraz objawy uciskowe, któ-
rych występowanie uzależnione jest od wielko-
ści zmiany [6].

Ponieważ wyżej opisane objawy nie są pa-
tognonomiczne dla tego typu guza rozpozna-
nie prymitywnego guza neuroektodermalne-
go opiera się na badaniach histopatologicz-
nych, badaniu immunohistochemicznym oraz
testach genetycznych wykonanych z wycinka
z szyjki macicy lub z materiału pooperacyjne-
go [2].

Obecność niezróżnicowanych okrągłych
komórek (round cells) w badaniu histopatolo-
gicznym, antygenu CD99 oraz vimentyny w ba-
daniu IHC oraz chromosomalnych translokacji
t(11;22)(q24;q12) potwierdzają rozpoznanie
guza wywodzącego się z prymitywnej neuroek-
todermy [2].

TAH – całkowite usunięcie macicy, BSO – obustronne usunięcie przydatków, LSO – jednostronne usunięcie przydatków, PLD
– limfadenektomia miednicza, PALS – sampling okołoaortalny, RH – radykalna histerektomia, NED – brak wznowy choroby
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Analiza genetyczna jest bardzo pomocna
szczególnie w przypadkach niejasnych wyników
pozostałych badań.

Diagnostyka różnicowa obejmuje: endome-
trial stronal sarcoma, granulose cell tumors,
carcinoid tumor, rabdomyosarcoma, neurobla-
stoma, osteosarcoma, guza wilmsa oraz melano-
ma [6].

Pomimo braku ustalonych jednolitych stan-
dardów postępowania terapeutycznego, wg
aktualnych doniesień, najwłaściwszym postępo-
waniem w przypadku tego typu guzów okolicy
pozagenitanej wydaje się być indukcyjna che-
mioterapia z następowym leczeniem operacyj-
nym oraz pooperacyjną chemioterapią [7]. Pro-
tokół ten rzadko ma zastosowanie w przypad-
ku guzów lokalizacji genitalnej. W pojedynczych
kazuistycznych doniesieniach terapia ustalana
była indywidualnie, lecz w większości przypad-
ków opierała się na radykalnym zabiegu opera-
cyjnym w pierwszej kolejności z następowym
leczeniem uzupełniającym w postaci radioche-
mioterapii [8].

W chemioterapii zastosowanie mają: Ifosfa-
mid, doxorubicyna, cyclofosfamid, etopozyd
i cisplatyna aczkolwiek nie ma doniesień na te-
mat wyższości któregokolwiek z opisywanych
protokołów ze względu na sporadyczne ich
zastosowanie [6]. Najczęściej stosowaną dawką
w trakcie napromieniania było 50 Gy w 25 frak-
cjach na teren miednicy mniejszej, w przypad-
ku chemioterapii kontynuowano terapię do
6 serii [9].

Dostępne anglojęzyczne publikacje z okresu
1987 do 2014 opisują w sumie 12 przypadków
izolowanego guza typu PNET zlokalizowanego
w szyjce macicy (tab. 1) [9]. Stopień zaawanso-
wania wszystkich opisanych nowotworów wy-
nosił IB1 lub IB2. U 7 pacjentek zastosowano
pierwotne radykalne leczenie operacyjne z lub
bez uzupełniającą radiochemioterapią. Russin
w najstarszej pracy z 1987 roku opisuje zasto-
sowanie radioterapii w pierwszej kolejności
z następową histerektomią z przydatkami oraz
adjuwantową chemioterapią u 60 letniej kobie-
ty [10]. Goda natomiast zastosował indukcyjną
chemioterapię oraz radioterapię. Brak możliwo-
ści radykalnego zabiegu operacyjnego spowodo-
wane było dużą masą guza [11]. Tsao zastoso-
wał neoadjuvantową chemioterapię z następową
histerectomią oraz radioterapią. Snijders-Keil-
holz oraz Farzaneh natomiast neoadjuwantową
chemioterapię z histerektomią bez uzupełniają-
cej radioterapii (tab. 1).

Najdłuższy okres przeżycia wśród opisanych
chorych wynosił 50 miesięcy i dotyczył proto-

kołu terapeutycznego w którym zastosowano
pierwotne leczenie operacyjne z uzupełniającą
radiochemioterapią. Follow up pozostałych
pacjentek wynosił od 5 do 48 miesięcy. Co
ciekawe najkrótsze okresy obserwacji wolne od
nawrotu choroby dotyczyły pacjentek u których
nie zastosowano radioterapii.

Autorzy poddali analizie retrospektywnej
dokumentację medyczną chorej hospitalizowa-
nej w Centrum Onkologii-Instytutu im. Marii
Skłodowskiej-Curie Oddział w Krakowie.

Pacjentka lat 28 zgłosiła się do Centrum
Onkologii w Krakowie po zabiegu radykalnej
hysterektomii z usunięciem ww chłonnych
miedniczych oraz okołoaortalnych. Wynik hi-
stopatologiczny wykazał obecność guza typu
PNET (95%), neuroblastoma oraz adenocarci-
noma clarocellulare oraz zmiany przerzutowe
w węzłach chłonnych.W związku agresywną po-
stacią nowotworu wdrożono radiochemiotera-
pię: napromienianie na lożę po macicy oraz ww.
chłonne okołoaortalne skojarzone z chemiote-
rapią z zastosowaniem cisplatyny a następnie
brachyterapię dopochwową HDR oraz chemio-
terapię drugiego rzutu.

Do dnia dzisiejszego pacjentka pozostaje
w okresowych kontrolach ginekologicznych,
bez wznowy choroby (60 miesięcy).

Przypadek z Krakowa cechuje sie najdłuż-
szym okresem przeżycia bez cech wznowy oraz
nawrotu choroby. Dane te wydają się tym bar-
dziej zachęcające, że jako jedyna, hospitalizowa-
na chora miała histopatologicznie potwierdzo-
ne przerzuty do ww chłonnych miednicy mniej-
szej.

60 miesięczna obserwacja po radykalnym
leczeniu chirurgicznym z następową radioche-
mioterpią nie wykazała cech progresji choroby.

WNIOSKI
PNET lokalizacji szyjkowej jest rzadkim nowo-
twórem o złym rokowaniu wymagającym spe-
cjalistycznego postępowania diagnostycznego
celem prawidłowego rozpoznania oraz różnico-
wania.

Duża heterogenność nowotworów charakte-
ryzujących się niejednokrotnie wspólnymi ce-
chach ujawniającymi się w badaniach dodatko-
wych sprawiają, iż postawienie prawidłowej
diagnozy często jest diagnostycznym wyzwa-
niem a doświadczony histopatolog wydaje się
być niezbędnym ogniwem prawidłowego pro-
cesu diagnostyczne-terapeutycznego. Koniecz-
ność badań immunohistochemiczych z nierzad-
ko pooperacyjnego materiału, warunkuje postę-
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powanie kliniczne i niejednokrotnie eliminuje
przedoperacyjną chemioterapię z protokołu
leczniczego. Konieczność indywidualizacji oraz
rozpoznanie na różnym etapie procesu diagno-
styczno-terapeutycznego sprawiają iż nie można
mówić o jednym sztywnym protokole leczniczym
co potwierdzają doniesienia literaturowe.

Analiza opisanych schematów terapeutycz-
nych potwierdza zasadność radykalnego lecze-

nia operacyjnego w pierwszej kolejności z uzu-
pełniającą radiochemioterapią w przypadku
lokalizacji tego typu guzów w szyjce macicy. Być
może indukcyjna chemioterapia w nowotwo-
rach typu PNET o lokalizacji szyjkowej winna
być zarezerwowana dla przypadków gdzie nie
jest możliwa pierwotna radykalizacja zabiegu
operacyjnego. Radioterapia jest cennym uzupeł-
nieniem procesu terapeutycznego.
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