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Rhabdomyosarcoma w lokalizacji
okotojadrowej u chtopca z pourazowym
zespotem ostrej moszny - opis przypadku

Rhabdomyosarcoma in paratesticular location in a boy with post-traumatic

acute scrotum - case report
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Il Streszczenie

Rhabdomyosarcoma (migsak prazkowanokomorkowy) jest
najczestszym pierwotnym nowotworem ztosliwym tkanek
miekkich w populacji dzieciecej. Wywodzi sie z niezréznico-
wanych komorek mezenchymalnych, ktére maja potencjatdo
réznicowania sie w poprzecznie prazkowane migsnie szkie-
letowe. Nowotwor ten moze rozwingc sie niemal w kazdym
miejscu ciata, jednak charakteryzuje sie predylekcja do tkanek
gtowy i szyi oraz uktadu moczowo-ptciowego. Incydentalne
rozpoznania miesaka prazkowanokomaérkowego okotojadro-
wego na bezobjawowym etapie choroby sa niezwykle rzadkie.
W pracy opisano przypadek 14-letniego chtopca z objawami
zespotu ostrej moszny (ZOM), ktére wystapity kilka dni po
urazie tej okolicy. Ze wzgledu na podejrzenie skretu jadra
lub przyczepka jadra wykonano pilng rewizje moszny, ktéra
wykazata obecnos¢ niejednorodnego guza wywodzacego sie
z ostonek jadra prawego. Wynik badania histopatologicznego
pozwolity na rozpoznanie miesaka prazkowanokomoérkowe-
go wysokiego ryzyka o niekorzystnej histologii. Wykonane
dodatkowe badania diagnostyczne nie wykazaty rozsiewu
procesu nowotworowego. Przypadkowe rozpoznanie nowo-
tworu ztosliwego na bezobjawowym etapie rozwoju choroby
umozliwito wczesne wdrozenie wiasciwego leczenia i zwiek-
szylo szanse na wyleczenie. Mimo ze nowotwory nalezg do
rzadkich przyczyn zespotu ostrej moszny, opisany przypadek
wskazuje na konieczno$¢ zachowania szczegdlnej czujnosci
onkologicznej u kazdego pacjenta z objawami ostrej moszny.

Stowa kluczowe

miesak pragzkowanokomorkowy, rhabdomyosarcoma, zespot
ostrej moszny, nowotwory jadra

B Abstract

Rhabdomyosarcoma is the most common primary malignant
connective and soft tissue neoplasm in the paediatric
population. It arises from undifferentiated mesenchymal
cells that have the potential to differentiate into skeletal
striated muscle. It can develop almost anywhere on the
body, but it is characterized by a predilection to the tissues
of the head and neck, as well as the genitourinary system.
Incidental diagnoses of testicular rhabdomyosarcoma in the
asymptomatic disease stage are extremely rare. Our article
is a case report of a 14-year-old boy with symptoms of acute
scrotal syndrome (ASS), which occurred a few days after the
injury of this area. Due to the suspicion of testicular torsion
or testicular appendix torsion, an urgent scrotal revision was
performed. It revealed the presence of a heterogeneous
tumour rooted in the right testicular fascies. The result of the
histopathological examination allowed the diagnosis of high-
risk rhabdomyosarcoma. The performed additional diagnostic
tests did not reveal any dissemination of the neoplastic
process. Accidental diagnosis of the malignant neoplasm at
an asymptomatic disease stage allowed early treatment and
increased the chances for a cure. Although neoplasms are rare
causes of acute scrotal syndrome, the described case indicates
that special oncological awareness should be preserved in
every patient with symptoms of acute scrotum.
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WSTEP

Miesaki tkanek miekkich stanowig ok. 7% nowotwordw wie-
ku dziecigcego, z czego ponad potowe przypadkdéw stanowi
rhabdomyosarcoma (RMS) [1]. RMS, inaczej migsak prazko-
wanokomorkowy, jest pierwotnym nowotworem zlosliwym
tkanek migkkich, wywodzacym si¢ z niezréznicowanych
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embrionalnych komdrek mezenchymalnych, ktére maja po-
tencjat do réznicowania si¢ w poprzecznie prazkowane migs-
nie szkieletowe. Obecna klasyfikacja Swiatowej Organizacji
Zdrowia (World Health Organization, WHO), opierajaca si¢
na rozpoznaniu histopatologicznym oraz stratyfikacji ryzy-
ka, obejmuje nastepujace podtypy RMS: alveolarne (grupa
niekorzystnego ryzyka), embrionalne (grupa posredniego ry-
zyka), wrzecionowatokomorkowe/stwardniajace (grupa pod-
wyzszonego ryzyka) oraz pleomorficzne [2]. Zachorowalnos¢
dziecina RMS charakteryzuje sie dwoma szczytami - miedzy
2.a 6. oraz miedzy 10. a 18. rokiem zycia, przy czym dzieci
mlodsze najczesciej dotyka posta¢ embrionalna, natomiast
dzieci starsze i mlodziez postac alveolarna [3]. Choroba moze
pojawi¢ sie w dowolnym miejscu ciala z wyjatkiem kosci.
Jednak najczestszymi lokalizacjami anatomicznymi RMS
sg okolice glowy i szyi (35%), drogi moczowo-plciowe (26%)
oraz konczyny (20%) [4]. W drogach moczowo-plciowych
guz najczesciej umiejscawia si¢ w obrebie prostaty i peche-
rza moczowego, jednak istnieja przypadki wystepowania
miesaka prazkowanokomdrkowego u chtopcéw w okolicy
jadra, przy czym manifestuje si¢ on zwykle jako bezboles-
na masa w mosznie [5]. Terapia RMS jest wieloaspektowa
izwykle polega na polaczeniu leczenia chirurgicznego guza
pierwotnego z chemio- i radioterapia. Wybor odpowiedniego
protokotu leczenia zalezy od stratyfikacji ryzyka i rokowania
pacjenta. W ocenie rokowania bierze si¢ pod uwage wiek
pacjenta, podtyp histologiczny nowotworu, jego lokaliza-
cje oraz czynniki warunkujace stopien zaawansowania kli-
nicznego, czyli wielko$¢ guza, zajecie regionalnych weztow
chtonnych i stadium pooperacyjne (zakres resekeji). Jednym
z czynnikéw warunkujacych dobre wyniki leczenia jest wiec
wczesne rozpoznanie guza, gdy jeszcze wykazuje on niski
stopient zaawansowania klinicznego, co umozliwia szybkie
wdrozenie odpowiedniej terapii [6].

OPIS PRZYPADKU

14-letni chlopiec zgtosit sie do Szpitalnego Oddziatu Ratun-
kowego Uniwersyteckiego Szpitala Dzieciecego w Lublinie
z powodu objawdw ostrej moszny, ktore wystapity kilka dni
po urazie moszny na skutek upadku z roweru. Po wykona-
niu USG jader, ze wzgledu na podejrzenie skretu jadra lub
przyczepka jadra, zakwalifikowano pacjenta do leczenia chi-
rurgicznego w trybie pilnym. Rewizja moszny ujawnita obec-
no$¢ wodniaka jadra prawego oraz niejednorodnego guza
wywodzacego sie z ostonek jadra prawego. Podczas zabiegu
pobrano wycinki do badania histopatologicznego, ktore wy-
kazalo, ze oceniang zmiang jest migsak prazkowanokomor-
kowy. Ze wzgledu na lokalizacj¢ guza oraz wynik badania
histopatologicznego zdecydowano o wykonaniu ponownego
zabiegu operacyjnego — hemikastracji z odcieciem powrdzka
nasiennego przy pierscieniu pachwinowym glebokimiz czes-
ciowym wycieciem moszny. Po przeprowadzeniu przez okres
pooperacyjny pacjenta przeniesiono na Oddzial Hematologii,
Onkologii i Transplantologii Dzieciecej. Jako uzupelnienie
badan diagnostycznych wykonano tomografie komputerowa
klatki piersiowej i jamy brzusznej, a takze badanie szpiku
i ptynu mézgowo-rdzeniowego, ktore nie wykazaty rozsiewu
procesu nowotworowego. Obraz morfologiczny wycietego
guza we wstepnej ocenie histopatologicznej sugerowal 3
mozliwe rozpoznania: posta¢ litg miesaka prazkowanoko-
moérkowego embrionalnego, posta¢ czgsciowo alveolarna,

cze$ciowo embrionalng (okreslang w literaturze jako atypowa
postac alveolarna) lub posta¢ alveolarna. Na tej podstawie,
w oczekiwaniu na wyniki badai molekularnych oraz osta-
teczne rozpoznanie histopatologiczne, pacjenta wstepnie za-
kwalifikowano do grupy wysokiego ryzykaileczenia jak dla
grupy G - o niekorzystnej histopatologii, bez zajecia weztow
chtonnych. Chemioterapie wedtug protokolu CWS-2006 dla
grupy G, zlozonej z blokéw 12VA (ifosfamid, winkrystyna,
aktynomycyna-D), rozpoczeto dwa tygodnie po orchidek-
tomii. Po otrzymaniu wszystkich wynikéw badan pacjenta
ostatecznie zakwalifikowano do grupy G - wysokiego ryzyka
i potwierdzono zasadnos¢ kontynuowania rozpoczetej che-
mioterapii. Tolerancja zastosowanego leczenia byta dobra,
bez ciezkich dzialan niepozadanych. Pacjent otrzymat takze
radioterapie w dawce 41,4 Gy na loz¢ po orchidektomii i re-
gionalny sptyw chlonny jadra prawego. Dziataniem niepo-
zadanym zastosowanego leczenia byl odczyn popromienny
w postaci intensywnego czerwonego rumienia na mosznie.
Obecnie pacjent kontynuuje chemioterapie i jest na etapie 6.
cyklu wedtug protokotu CWS-2006 HRG.

OMOWIENIE

Zespot ostrej moszny (ZOM) to pojawiajace si¢ nagle i silnie
wyrazone objawy kliniczne, obejmujace worek mosznowy,
wirod ktorych dominuja: ostry bol, obrzek i zaczerwienienie.
Moga im towarzyszy¢ objawy ogdlne pod postacia podwyz-
szenia temperatury ciala, nudnosci, wymiotéw czy bolow
brzucha [7]. Objawy ostrej moszny, ktdre wystapily u opisa-
nego pacjenta, s3 czestym powodem zglaszania si¢ chtopcow
na szpitalne oddziaty ratunkowe oraz ich hospitalizacji. ZOM
moze wystapi¢ w kazdej grupie wiekowej, jednak wyréznia
sie dwa szczyty zapadalno$ci: wigkszy u nastolatkow w wieku
12.-18. r. z. i nieco mniejszy u noworodkdéw i niemowlat [8].
Do najczestszych przyczyn zespolu ostrej moszny zalicza sig:
skret przyczepkéw jadra i najadrza, skret jadra oraz stany
zapalne. Jednak w kazdym przypadku ZOM nalezy zacho-
wacé czujno$¢ i w razie jakichkolwiek niejasnosci poszerzy¢
diagnostyke, poniewaz istniejg tez inne, rzadsze przyczyny
ZOM, takie jak: krwiak pourazowy, ostry wodniak jadra,
zylaki powrdzka nasiennego, uwiezniecie przepukliny pa-
chwinowej, a takze nowotwory [7]. Czg¢sto ZOM poprzedzony
jest urazem okolicy moszny, szczegélnie w przypadku skretu
jadra, co zwiazane jest ze skurczem mie$nia dzwigacza ja-
draijego obrotem. Z tego wzgledu, na podstawie wywiadu,
u opisanego pacjenta poczatkowo podejrzewano zespot ostrej
moszny spowodowany wtasnie skretem jadra lub przyczepka
jadra po urazie moszny. Ztotym standardem w diagnostyce
ostrej moszny jest badanie ultrasonograficzne moszny i ka-
natu pachwinowego. W polaczeniu z wywiadem i badaniem
fizykalnym moze by¢ ono wykorzystywane do diagnostyki
wigkszoéci zaburzen moszny [9]. Badanie USG z wykorzysta-
niem opcji Doppler umozliwia ocene przeptywu naczynio-
wego w powrdzku nasiennym ijadrze. Brak przeptywu w na-
czyniach $wiadczy o skrecie powrdzka jadra, skutkujagcym
niedokrwieniem jadra, i jest wskazaniem do natychmiastowej
interwencji chirurgicznej [10]. Pacjenci z podejrzeniem skre-
tujadraijego niedokrwienia, z niejednoznacznym obrazem
ultrasonograficznym, czesto poddawani sg rewizji moszny
w trybie pilnym, celem ustalenia ostatecznego rozpoznania
[9]. Procedura ta, zastosowana u pacjenta, pozwolila na wy-
kluczenie, podejrzewanego wczesniej skretu jadra i powrdzka
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nasiennego. Jednak wykonany zabieg ujawnil obecno$¢ nie-
jednorodnego guza wywodzacego sie z ostonek jadra prawego
oraz umozliwil jednoczasowe pobranie wycinkéw ze zmiany
do badania histopatologicznego. Najczesciej wystepujacymi
nowotworami w worku mosznowym s3 guzy zarodkowe
jadra, do ktorych naleza: guz zatoki endodermalnej, po-
tworniaki, raki zarodkowe, teratocarcinoma, nasieniaki,
nabloniak kosméwkowy oraz mieszane guzy zarodkowe
[11]. Wynik badania histopatologicznego ujawnil, ze u na-
szego pacjenta w mosznie, okotojadrowo, wystapit RMS,
mimo Ze jest to bardzo rzadka lokalizacja tego nowotworu.
Diagnostyka pod katem przyczyny zespotu ostrej moszny
umozliwila przypadkowe wykrycie zlosliwego nowotworu
tkanek migkkich jeszcze na wezesnym etapie zaawansowania,
co pozwolilo na szybkie wdrozenie odpowiedniej terapii
i zwiekszenie szans na wyleczenie. Obecnie pacjent jest po
usunieciu jadra z wysokim odcieciem powrdzka nasiennego,
w trakcie 6. cyklu chemioterapii wedtug protokotu CWS-
2006 HRG. Tolerancja leczenia jest dobra.

PODSUMOWANIE

Pourazowy zespol ostrej moszny u pacjenta stal sie przyczyna
rozleglej diagnostyki, ktéra doprowadzita do rozpoznania
nowotworu na wczesnym etapie rozwoju. Wczesne rozpozna-
nie nowotworu zlosliwego wysokiego ryzyka o niekorzystnej
histologii dalo mozliwos¢ szybkiego wdrozenia wlasciwego
leczenia i zwigkszenia szans na wyleczenie. Mimo Ze incy-
dentalne rozpoznania miesaka prazkowanokomoérkowego
okotojadrowego na bezobjawowym etapie choroby sg nie-
zwykle rzadkie, przypadek opisanego chorego wskazuje na
konieczno$¢ zachowania czujnosci onkologicznej u kazdego
pacjenta z zespolem ostrej moszny.
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