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Wstep. PNET (peripheral primitive neuroectodermal tumor)
jest rodzing guzéw wywodzacych sie z prymitywnej neuroek-
todermy. Lokalizacja tego typu guzéw w zenskim narzadzie
rozrodczym jest niezwykle rzadka.

Cel pracy. Celem pracy jest przedstawienie aktualnych moz-
liwosci diagnostycznych oraz terapeutycznych w przypadku
wystepowania prymitywnego guza neuroektodermalnego zlo-
kalizowanego w szyjce macicy dorostych kobiet.

Materiat i metody. Analizie poddano publikacje polsko i an-
glojezyczne z okresu 1987-2016.

Wyniki. Opisano jedynie 12 przypadkéw izolowanego guza
typu PNET zlokalizowanego w szyjce macicy. Dane zawarte
w pismiennictwie zestawiono w tabeli 1.

Whioski. PNET lokalizacji szyjkowej jest rzadkim nowotworem
o ztym rokowaniu wymagajacym specjalistycznego postepo-
wania diagnostycznego celem prawidtowego rozpoznania
oraz réznicowania. Duza heterogennos¢ nowotworéw charak-
teryzujacych sie niejednokrotnie wspdlnymi cechach ujawnia-
jacymi sie w badaniach dodatkowych sprawiaja, iz postawie-
nie prawidfowej diagnozy czesto jest diagnostycznym wyzwa-
niem. Koniecznos¢ badan immunohistochemiczych z nierzad-
ko pooperacyjnego materiatu, warunkuje postepowanie kli-
niczne i niejednokrotnie eliminuje przedoperacyjng chemiote-
rapie z protokotfu leczniczego. Koniecznos¢ indywidualizacji
oraz rozpoznanie na réznym etapie procesu diagnostyczno-
terapeutycznego sprawiajg iz nie mozna méwié¢ o jednym
sztywnym protokole leczniczym co potwierdzajg doniesienia
literaturowe. Analiza opisanych schematow terapeutycznych
potwierdza zasadnos¢ radykalnego leczenia operacyjnego
w pierwszej kolejnosci z uzupetfniajacg radiochemioterapia
w przypadku lokalizacji tego typu guzéw w szyjce macicy. In-
dukcyjna chemioterapia w nowotworach typu PNET o lokali-
zacji szyjkowej winna by¢ zarezerwowana dla przypadkéw
gdzie nie jest mozliwa pierwotna radykalizacja zabiegu ope-
racyjnego.Radioterapia jest cennym uzupetnieniem procesu te-
rapeutycznego.

Stowa kluczowe: PNET, primitive neuroectodermal tumor of
the cervix, prymitywny guz neuroektodermalny
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WSTEP

PNET jest rodzing guzéw wywodzacych sie
z prymitywnej neuroektodermy. Typowa loka-
lizacja jest klatka piersiowa oraz region okoto-
kregostupowy. Lokalizacja tego typu guzdéw
w zefiskim narzadzie rozrodczym jest niezwy-
kle rzadka[l]co potwierdza bardzo niewielka
ilos¢ publikagji w literaturze anglojezycznej o tej
tematyce.

Opisano jedynie 12 przypadkdéw izolowane-
go guza typu PNET zlokalizowanego w szyjce
macicy [1]. Celem pracy jest przedstawienie
aktualnych mozliwosci diagnostycznych oraz
terapeutycznych w przypadku wystepowania
prymitywnego guza neuroektodermalnego zlo-
kalizowanego w szyjce macicy dorostych kobiet.

MATERIAL | METODY

Analizie poddano publikacje polsko i angloje-
zyczne z okresu 1987-2016. Dokonano przegl-
du piSmiennictwa zawartego w bazie medycz-
nej Pub-Med oraz ogé6lnodostepng literature
naukowa o tej tematyce.

WYNIKI

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

DYSKUSJA

PNET to rodzina guzéw zbudowanych z nie-
zroznicowanych okraglych komoérek (round
cells), ktére wywodzg sie z prymitywnej neuro-
ektodermy [2].

Wyrézniamy ich dwie kategorie, ktérych po-
dziat uzalezniony jest od lokalizacji: centralna
i peryferyjna. Centralna wywodzi sie z cewy
nerwowej i rozwija sie gtéwnie w modzgu oraz
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rdzeniu kregowym, peryferyjna natomiast po-
czatek bierze z grzebieni nerwowych lecz ujaw-
nia si¢ poza centralnym systemem nerwowym
czesto zajmujgc uktad sympatyczny lub tkanki
migkkie i kosci [3].

Najczestszg lokalizacjg jest klatka piersiowa
oraz region okotokregostupowy. Lokalizacja
tego typu guzéw w zenskim narzadzie rozrod-
czym jest niezwykle rzadka [2]. Najczestsza lo-
kalizacja w tym obszarze jest jajnik, nastc;pnle
macica[3]. Wystepowanie w szyjce macicy oraz
na sromie ma charakter kazuistyczny [3].

Szczyt zapadalno$ci na ten typ nowotworu
przypada na okres dziecigcy i mlodziefczy.
Przeglad dostepnych doniesiefr literaturowych
wykazat iz Sredni wiek kobiet z guzem typu
PNET umiejscowionych w szyjce macicy wyno-
sit $rednio 34 lata (od 21 do 50 lat), tak wiec
lokalizacja genitalna dotyczy dorostych kobiet
[2]. CzeSciej wystepuje u rasy kaukaskiej, rza-
dziej u afrykanskiej i azjatyckiej [4].

PNET okolicy genitalnej jest rzadkim ale
i agresywnym nowotworem z duza sktonnoscig
do wznowy oraz przerzutéw gléwnie do pluc.
Bez leczenia systemowego u 90% pacjentow
wystapig przerzuty odlegle [5,6].

Dostepne dane literaturowe wskazuja na
przezycia § letnie rzedu 55-60% w przypadku
choroby ograniczonej do narzadu rodnego oraz
15-22% 3 letniego przezycia w przypadku
stwierdzenia przerzutéw [5].

Klinicznymi objawami tego typu guza s3:
badalny guz w miednicy mniejszej, doleghwo—
Sci bélowe zgtaszane przez pacjentke, nieregu-
larne krwawienia oraz objawy uciskowe, kté-
rych wystepowanie uzaleznione jest od wielko-
$ci zmiany [6].

Poniewaz wyzej opisane objawy nie sg pa-
tognonomiczne dla tego typu guza rozpozna-
nie prymitywnego guza neuroektodermalne-
go opiera sie na badaniach histopatologicz-
nych, badaniu immunohistochemicznym oraz
testach genetycznych wykonanych z wycinka
z szyjki macicy lub z materialu pooperacyjne-
go [2].

Obecno$é niezréznicowanych okragtych
komérek (round cells) w badaniu histopatolo-
gicznym, antygenu CD99 oraz vimentyny w ba-
daniu THC oraz chromosomalnych translokacji
t(11;22)(q24;q12) potwierdzaja rozpoznanie
guza wywodzacego sie z prymitywnej neuroek-
todermy [2].

Tab. 1. Zestawienie artykutow opisujacych wystepowanie prymitywnego guza neuroektodermalnego w szyjce

macicy
Autor, Wiek Zaawan- Leczenie Radio- Chemioterapia Nawroty/ Stan chorej Okres
data publikacji chorej sowania chirurgiczne terapia przerzuty  w okresie obserwacji
(lata) obserwacji (miesigce)
Russin, 1987 60 B2 TAH+BSO tak Adjuwantowa VAC nie NED 16
Sato,1996 44 B2 TAH+LSO+PLD nie Adjuwantowa nie NED 6
Horn,1997 26 IB1 TAH+BSO+PLD  tak terapeutyczna  przerzuty- zmarta 50
ptuca
Cenacchi, 1998 36 B2 TAH-BSO nie nie nie NED 18
Pauwels, 2000 45 B2 TAH tak nie nie NED 42
Tsao, 2001 24 nieznane TAH+PALS tak neoadjuwantowa nie NED 24
i adjuwantowa
Malpica, 2002 35 IB1 TAH+BSO nie adjuwantowa nie NED 5
+PLD+PALS
Malpica, 2002 51 B2 TAH+BSO nie adjuwantowa nie NED 18
+PLD+PALS
Snijders-Keilholz, 21 B2 TAH-BSO nie neoadjuwantowa nie NED 27
2005 i adjuwantowa
Goda, 2007 19 nieznane nie tak indukcyjna nieznane nieznane nieznane
chemioterapia
Farzaneh, 2011 45 B2 RH nie neoadjuwantowa nie NED 48
i adjuwantowa
Divya Khosla, 28 I1B2 RH tak adjuwantowa nie NED 33
2014

TAH — catkowite usuniecie macicy, BSO — obustronne usuniecie przydatkéw, LSO —

jednostronne usuniecie przydatkéw, PLD

— limfadenektomia miednicza, PALS — sampling okotoaortalny, RH — radykalna histerektomia, NED — brak wznowy choroby
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Analiza genetyczna jest bardzo pomocna
szczegblnie w przypadkach niejasnych wynikow
pozostalych badan.

Diagnostyka réznicowa 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-
dardéw postepowania terapeutycznego, wg
aktualnych doniesieni, najwlasciwszym postepo-
waniem w przypadku tego typu guzéw okolicy
pozagenitanej wydaje sie by¢ indukcyjna che-
mioterapia z nastepowym leczeniem operacyj-
nym oraz pooperacyjng chemioterapig [7]. Pro-
tokét ten rzadko ma zastosowanie w przypad-
ku guzéw lokalizacji genitalnej. W pojedynczych
kazuistycznych doniesieniach terapia ustalana
byta indywidualnie, lecz w wiekszo$ci przypad-
kéw opierala sie na radykalnym zabiegu opera-
cyjnym w pierwszej kolejnosci z nastepowym
leczeniem uzupetniajacym w postaci radioche-
mioterapii [8].

W chemioterapii zastosowanie majg: Ifosfa-
mid, doxorubicyna, cyclofosfamid, etopozyd
i cisplatyna aczkolwiek nie ma doniesien na te-
mat wyzszo$ci ktéregokolwiek z opisywanych
protokoléw ze wzgledu na sporadyczne ich
zastosowanie [6]. Najczesciej stosowang dawka
w trakcie napromieniania byto 50 Gy w 25 frak-
cjach na teren miednicy mniejszej, w przypad-
ku chemioterapii kontynuowano terapi¢ do
6 serii [9].

Dostepne anglojezyczne publikacje z okresu
1987 do 2014 opisuja w sumie 12 przypadkow
izolowanego guza typu PNET zlokalizowanego
w szyjce macicy (tab. 1) [9]. Stopiei zaawanso-
wania wszystkich opisanych nowotwordéw wy-
nosit IB1 lub IB2. U 7 pacjentek zastosowano
pierwotne radykalne leczenie operacyjne z lub
bez uzupelniajgcg radiochemioterapig. Russin
w najstarszej pracy z 1987 roku opisuje zasto-
sowanie radioterapii w pierwszej kolejnosci
z nastepows histerektomia z przydatkami oraz
adjuwantowsa chemioterapig u 60 letniej kobie-
ty [10]. Goda natomiast zastosowat indukcyjng
chemioterapi¢ oraz radioterapi¢. Brak mozliwo-
$ci radykalnego zabiegu operacyjnego spowodo-
wane bylo duzg masg guza [11]. Tsao zastoso-
wal neoadjuvantowa chemioterapi¢ z nastepowg
histerectomia oraz radioterapig. Snijders-Keil-
holz oraz Farzaneh natomiast neoadjuwantowg
chemioterapie z histerektomig bez uzupetniajg-
cej radioterapii (tab. 1).

Najdtuzszy okres przezycia wéréd opisanych
chorych wynosit 50 miesiecy i dotyczyt proto-

kotu terapeutycznego w ktérym zastosowano
pierwotne leczenie operacyjne z uzupelniajaca
radiochemioterapig. Follow up pozostatych
pacjentek wynosit od 5 do 48 miesiecy. Co
ciekawe najkrotsze okresy obserwacji wolne od
nawrotu choroby dotyczyly pacjentek u ktérych
nie zastosowano radioterapii.

Autorzy poddali analizie retrospektywnej
dokumentacje medyczng chorej hospitalizowa-
nej w Centrum Onkologii-Instytutu im. Marii
Sktodowskiej-Curie Oddzial w Krakowie.

Pacjentka lat 28 zglosita sie¢ do Centrum
Onkologii w Krakowie po zabiegu radykalnej
hysterektomii z usunieciem ww chtonnych
miedniczych oraz okoloaortalnych. Wynik hi-
stopatologiczny wykazal obecno$é guza typu
PNET (95%), neuroblastoma oraz adenocarci-
noma clarocellulare oraz zmiany przerzutowe
w weztach chtonnych.W zwigzku agresywna po-
stacig nowotworu wdrozono radiochemiotera-
pi¢: napromienianie na loz¢ po macicy oraz ww.
chtonne okoloaortalne skojarzone z chemiote-
rapig z zastosowaniem cisplatyny a nastepnie
brachyterapi¢ dopochwowa HDR oraz chemio-
terapie drugiego rzutu.

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

Przypadek z Krakowa cechuje sie najdtuz-
szym okresem przezycia bez cech wznowy oraz
nawrotu choroby. Dane te wydajg sie¢ tym bar-
dziej zachecajace, ze jako jedyna, hospitalizowa-
na chora miata histopatologicznie potwierdzo-
ne przerzuty do ww chtonnych miednicy mniej-
szej.

60 miesieczna obserwacja po radykalnym
leczeniu chirurgicznym z nastepowa radioche-
mioterpig nie wykazata cech progresji choroby.

WNIOSKI

PNET lokalizacji szyjkowej jest rzadkim nowo-
twoérem o ztym rokowaniu wymagajacym spe-
cjalistycznego postepowania diagnostycznego
celem prawidtowego rozpoznania oraz rdznico-
wania.

Duza heterogenno$¢ nowotwordéw charakte-
ryzujacych sie niejednokrotnie wspolnymi ce-
chach ujawniajgcymi sie w badaniach dodatko-
wych sprawiajg, iz postawienie prawidlowej
diagnozy czesto jest diagnostycznym wyzwa-
niem a do$wiadczony histopatolog wydaje sie
by¢ niezbednym ogniwem prawidtowego pro-
cesu diagnostyczne-terapeutycznego. Koniecz-
no$¢ badan immunohistochemiczych z nierzad-
ko pooperacyjnego materiatu, warunkuje poste-
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powanie kliniczne i niejednokrotnie eliminuje
przedoperacyjng chemioterapi¢ z protokotu
leczniczego. Konieczno$é indywidualizacji oraz
rozpoznanie na réznym etapie procesu diagno-
styczno-terapeutycznego sprawiajg iz nie mozna
mowic o jednym sztywnym protokole leczniczym
co potwierdzaja doniesienia literaturowe.
Analiza opisanych schematéw terapeutycz-
nych potwierdza zasadno$¢ radykalnego lecze-

nia operacyjnego w pierwszej kolejnosci z uzu-
pelniajacg radiochemioterapia w przypadku
lokalizacji tego typu guzdéw w szyjce macicy. By¢
moze indukeyjna chemioterapia w nowotwo-
rach typu PNET o lokalizacji szyjkowej winna
by¢ zarezerwowana dla przypadkéw gdzie nie
jest mozliwa pierwotna radykalizacja zabiegu
operacyjnego. Radioterapia jest cennym uzupel-
nieniem procesu terapeutycznego.
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