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Primary�bone�lymphoma�in�children:�
diagnostic�difficulties
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SUMMARY

Background. Primary�localization�of�non-Hodgkins�lymphoma�(NHL)�in�the�skeletal�system�is�very�rare�in
children.�Bone�tissue�involvement�most�often�points�to�metastasis�from�a�primary�focus�localized�elsewhere.�The
atypical�localization�and�histopathological�classification�problems�cause�diagnostic�difficulties,�which�delays
the�implementation�of�treatment�until�the�children�have�reached�a�higher�clinical�stage�(III�or�IV),�leading�to�
a�poor�prognosis.

Case descriptions. We�present�12�cases�of�pediatric�NHL�with�primary�localization�in�the�skeleton�(9�boys,
3�girls).�In�10�of�these�cases�only�the�skeletal�system�was�involved,�while�in�2�cases�there�was�simultaneous
lymph� node� involvement.� The� average� time� from� onset� to� correct� diagnosis�was� 1.5�months.� Initially� these
patients�were�diagnosed�provisionally�with�localized�or�diffuse�neoplasm�of�the�bone.�Of�the�8�children�in�whom
the�diagnostic�process�lasted�longer�than�2�months,�7�died�despite�intensive�treatment�(BFM�86,�LMB�89,�ICE).
One�boy,�additional�treated�with�anti-CD20�and�RT,�is�still�alive�and�has�been�symptom-free�for�4�months.

Conclusions. Difficulties�in�histopathological�diagnosis�result�not�only�from�the�"crush�effect,"�but�also�from
the�morphological�picture,�often�differing�from�NHL,�and�sometimes�resembling�neoplastic�or�neuroectodermal
tumors.�The�co-expression�of�neural�or�neuroendocrine�markers�can�also�be�misleading.�Given�the�ambiguous
morphology,�CD20�staining�should�be�standard�practice.�In�cases�of�local�or�dispersed�skeletal�pain�one�should
also�consider�the�possibility�of�neoplastic�growth�from�the�lymphatic�system.�The�drugs�now�available�seem�to
improve�prognosis.

STRESZ CZE NIE

Wstęp. Pierwotne�umiejscowienie�chłoniaka�nieziarniczego�(NHL)�w�układzie�kostnym�jest�bardzo�rzadkie
u� dzieci.� Zajęcie� kości� jest� najczęściej� objawem� rozsiewu� procesu� chorobowego� z� ogniska� zlokalizowanego
pierwotnie�poza�układem�kostnym.�Nietypowa�lokalizacja�jak�i�problemy�klasyfikacji�histopatologicznej�bywa-
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WSTĘP

Pier�wot�ne�chło�nia�ki�ko�ści�(pri�ma�ry�bo�ne�lym�pho�-
ma:� PBL)� są� bar�dzo� rzad�ką� jed�nost�ką� cho�ro�bo�wą.
Naj�czę�ściej�za�ję�cie�ko�ści�jest�ob�ja�wem�roz�sie�wu�pro�-
ce�su�cho�ro�bo�we�go�z ogni�ska�zlo�ka�li�zo�wa�ne�go�pier�-
wot�nie�po�za�ukła�dem�kost�nym. 20%�pa�cjen�tów�z�NHL
ma�wtór�ne� na�cie�ka�nie� ko�ści.� PBL�wy�stę�pu�ją� z czę�-
sto�ścią 1-3%�u wszyst�kich�roz�po�zna�nych�chło�nia�ków
nie�ziar�ni�czych�[1,5,9].�W ob�ra�zie�hi�sto�pa�to�lo�gicz�nym
za�wie�ra�ją:�chło�niak�ol�brzy�mio�ko�mór�ko�wy�(lar�ge�cell
lym�pho�ma),� chło�niak� lim�fo�bla�stycz�ny� (lym�pho�bla�-
stic� lym�pho�ma),�chło�niak�drob�no�ko�mór�ko�wy�(small
nonc�le�aved�-cell�lym�pho�ma)�oraz�chło�niak�nie�skla�sy�-
fi�ko�wa�ny� (un�c�las�si�fia�ble� lym�pho�ma)� [1,7,12].�O ile
u do�ro�słych�są�po�zna�ne�do�brze�i w sta�rej�no�men�kla�-
tu�rze�opi�sy�wa�ne�ja�ko�no�wo�two�ry�sia�tecz�ki,�to�u dzie�-
ci�po�świe�co�no�im�w li�te�ra�tu�rze�ma�ło�uwa�gi.�Prak�tycz�-
nie za�po�mi�na�się�o nich�przy dia�gno�sty�ce�róż�ni�co�wej
gu�zów�ko�ści.�
Szczyt�wy�stę�po�wa�nia� PBL� to 5-6� de�ka�da� ży�cia,

z nie�wiel�kim� prze�su�nię�ciem� czę�sto�ści� u męż�czyzn
(4: 3)�[8].�Naj�czę�ściej�lo�ka�li�zu�je�się�w ko�ściach�udo�-
wych�i mied�ni�cy,�bar�dzo�rzad�ko�do�ty�czy�ma�łych�ko�-
ści� rąk� i stóp� [9].�Lo�ka�li�za�cja�w żu�chwie� i szczę�ce
sta�no�wi�ok. 0,6%�[6].
Ob�ja�wy� są� bar�dzo� róż�no�rod�ne� i za�leż�ne� m.in.

od lo�ka�li�za�cji�i roz�mia�ru�gu�za,�stop�nia�za�awan�so�wa�-
na�cho�ro�by.�Czę�sto�po�ja�wia�ją�się�na wie�le�mie�się�cy
przed po�sta�wie�niem�roz�po�zna�nia.�Głów�ne�symp�to�my
cho�ro�by� to� ból,� obrzęk,� nie�kie�dy� zła�ma�nia� pa�to�lo�-
gicz�ne�– nie�rzad�ko�w pa�cjen�tów�w do�brej�kon�dy�cji
fi�zycz�nej.� Do�dat�ko�wo,� acz�kol�wiek� rzad�ko,� po�ja�wić
się�mo�gą�ob�ja�wy�ty�po�we�dla�NHL:�po�więk�sze�nie�wę�-
złów�chłon�nych,�po�więk�sze�nie�wą�tro�by�i/lub�śle�dzio�-

ny,�męcz�li�wość,�a bar�dzo�rzad�ko:�dresz�cze,�go�rącz�ka,
utra�ta�ma�sy�cia�ła�[1,3,8].
Pod�sta�wę�roz�po�zna�nia�sta�no�wi�biop�sja�ope�racyj�na.

Na�le�ży� pa�mię�tać,� iż� biop�sja� cien�ko�igło�wa� nie� da�je
pra�wi�dło�we�go� roz�po�zna�nia!� In�ne� ba�da�nia� (biop�sja
szpi�ku,�ba�da�nia�ob�ra�zo�we,�w tym�scyn�ty�gra�fia,�mor�-
fo�lo�gia� i ba�da�nia� bio�che�micz�ne� krwi)� umoż�li�wia�ją
okre�śle�nie�sto�p�nia�za�awan�so�wa�nia�pro�ce�su�no�wo�two�-
ro�we�go.�
W rtg� ko�ści� ob�ser�wu�je� się� bar�dzo� róż�no�rod�ne,

nie�cha�rak�te�ry�stycz�ne�zmia�ny.�W 25-50%�za�ję�ty� jest
je�dy�nie�frag�ment�ko�ści,�nie�rzad�ko�jest�to�przy�na�sa�da.
Gra�ni�ca� po�mię�dzy� zdro�wą� ko�ścią� jest� nie�wy�raź�na.
Nie�kie�dy�za�rys�ko�ści�jest�nie�wi�docz�ny.�Zmia�ny�ma�ją
cha�rak�ter�li�tycz�ny.�Moż�na�też�stwier�dzić�ogni�ska�skle�-
ro�ty�za�cji�zaj�mu�ją�ce�do 50%�gu�za.�Skle�ro�ty�za�cja�mo�-
że�po�ja�wiać�się�na wie�le�lat�przed po�sta�wie�niem�roz�-
po�zna�nia.�W ko�ściach� pła�skich� mo�że� przy�po�mi�nać
cho�ro�bę� Pa�ge�ta.� Nie�kie�dy� kość�wy�glą�da� jak� na�kra�-
pia�na.�Pra�wie�za�wsze�znisz�czo�na�jest�war�stwa�ko�ro�-
wa�ko�ści.�W 25%�przy�pad�ków�ob�ja�wem�cho�ro�by�są
zgru�bie�nia� ko�ro�we.�W przy�pad�kach� du�żych� gu�zów
zwy�kle� stwier�dza� się� na�cie�ka�nie� są�sia�du�ją�cych� tka�-
nek�mięk�kich.�Rzad�ko�stwier�dza�się�od�czy�ny�okost�-
no�we.�U 25%�pa�cjen�tów�wy�stę�pu�je�zła�ma�nie�pa�to�lo�-
gicz�ne.�Zdję�cie�rent�ge�now�skie�nie�po�zwa�la�na oce�nę
rze�czy�wi�stej�wiel�ko�ści�gu�za.�Dla�do�kład�nej�dia�gno�-
sty�ki�wy�ma�ga�ne�jest�ba�da�nia�CT.�MRI�jest�po�moc�ne
w oce�nie� na�cie�ka�nia� szpi�ku� kost�ne�go� oraz� tka�nek
mięk�kich�[1,11,13].
W oce�nie� ma�kro�sko�po�wej� stwier�dza� się� sza�ro�-

bia�łą�ma�sę,�przy�po�mi�na�ją�cą�ugo�to�wa�ne�mię�so� ry�bie
(fish� li�ke),� na�cie�ka�ją�cą� kość.� Po�zo�sta�ło�ści� be�le�czek
kost�nych�na�da�ją�żwi�ro�wa�tą�i spój�ną�kon�sy�sten�cję�gu�-
za.�Ma�sa�w tkan�kach�mięk�kich�ma�kru�chą�kon�sy�sten�-
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ją�przyczyną�trudności�diagnostycznych,�a�przez�to�opóźnień�we�wdrażaniu�leczenia�i�tym�samym�częstej�kwal-
i�fikacji�dzieci�do�wyższego�(III�lub�IV)�stopnia�zaawansowania�klinicznego,�co�znacznie�pogarsza�niekorzystne
rokowanie.

Opis przypadków. W�pracy�przedstawiono�opis�12�pacjentów�z�NHL�z�pierwotną�lokalizacją�w�układzie�kost-
nym� (9� chłopców� i� 3� dziewczynki).� 10� przypadków� dotyczyło� zajęcia� tylko� układu� kostnego,� a� u� 2� chorych
wiązało�się�to�równocześnie�z�zajęciem�węzłów�chłonnych.�Średnio�czas�postawienia�prawidłowego�rozpozna-
nia�od�wystąpienia�pierwszych�objawów�choroby�wynosił�1,5�miesiąca.�Początkowo�pacjenci�ci�byli�diagno-
zowani�w� kierunku� zlokalizowanego� bądź� rozsianego� nowotworu� kości.� 7� z� 8� dzieci,� u� których� postawienia
rozpoznania�trwało�powyżej�2�miesięcy,�zmarło,�pomimo�intensywnego�leczenia�(BFM�86,�LMB�89,�ICE).�Jeden
chłopiec,�leczony�dodatkowo�anty�CD20�i�RT,�żyje�4�miesiące�wolny�od�objawów�choroby.

Wnioski. Histopatologiczne�trudności�diagnostyczne�wynikają�nie�tylko�z�efektu�zgniecenia�(„crush”),�ale
także� często� z� odmiennego,� od� typowych�NHL,� obrazu�morfologicznego,� nierzadko� przypominającego� guzy
pochodzenia�rakowego�czy�neuroektodermalnego.�Koekspresja�markerów�nerwowych�lub�neuroendokrynnych
może�być�także�myląca.�Przy�niejednoznacznej�morfologii�zasadą�powinno�być�barwienie�na�CD20.�W�przy-
padku�miejscowego�lub�rozlanego�bólu�w�obrębie�układu�kostnego�należy�także�myśleć�o�możliwości�rozrostu
nowotworowego�z�układu�limfatycznego.�Wydaje�się,�iż�nowo�dostępne�leki�mogą�znacznie�poprawić�rokowanie
w�tej�grupie�pacjentów.



cję.�Mar�gi�nes�ze�zdro�wą�tkan�ką,�jak�i ko�ścią�jest�nie�-
wy�raź�ny.�
W ob�ra�zie�hi�sto�pa�to�lo�gicz�nym�zmia�ny�ma�ją�cha�-

rak�ter� drob�no�okrą�gło�ko�mór�ko�wy� (small� ro�und� cell
tu�mor:�SRCT),�po�stać�czę�ściej� roz�la�na� (dif�fu�se)�niż
guz�ko�wa�(no�du�lar).�Utka�nie�no�wo�two�ro�we�wy�stę�pu�-
je�wśród�nor�mal�ne�go�utka�nia�szpi�ku.�Na�ciek�stwier�-
dza�ny� jest� po�mię�dzy� be�lecz�ka�mi� kost�ny�mi.� Ob�ser�-
wu�je�się�nie�kie�dy�re�ak�tyw�ne�włók�nie�nie.�Mor�fo�lo�gia
ko�mó�rek�chło�nia�ka�po�zo�sta�je�zmien�na�[1,3,12].
Dia�gno�sty�ka� róż�ni�co�wa� obej�mu�je� ogni�ska� prze�-

rzu�to�we,�oste�osar�co�ma,�Ewing's�sar�co�ma,�oste�omy�e�-
li�tis�chro�ni�ca,�hi�sto�cy�to�sis X [1,2,13].
Le�cze�nie�za�le�ży�od ty�pu�NHL,�stop�nia�za�awan�so�-

wa�nia�oraz�roz�mia�ru� i lo�ka�li�za�cji�ogni�ska�kost�ne�go.
Sto�su�je� się� tu� che�mio�te�ra�pię� zgod�nie� z pro�gra�mem
dla�NHL�[2,10].�Wg�nie�któ�rych�au�to�rów�sto�so�wa�nie
ra�dio�te�ra�pii� (RT)� jest� nie�uza�sad�nio�ne� [14].� Stwier�-
dzo�no,�że�sa�ma�RT�nie�po�zwa�la�na uzy�ska�nie�wy�le�-
cze�nia,�w każ�dy�przy�pad�ku�wy�ma�ga�ne� jest� le�cze�nie
che�micz�ne� [4,10].� Le�cze�nie� chi�rur�gicz�ne� po�win�no
być�ogra�ni�czo�ne�tyl�ko�do przy�pad�ków�z pa�to�lo�gicz�-
ny�mi�zła�ma�nia�mi�[5].
Ro�ko�wa�nie�jest�dość�do�bre,�uza�leż�nio�ne�głów�nie

od ty�pu�i stop�nia�za�awan�so�wa�nia. I tak�w przy�pad�ku
cho�ro�by� zlo�ka�li�zo�wa�nej, 5-let�nie� prze�ży�cie� wol�ne
od zda�rzeń� (event� free� su�rvi�val:� EFS)�wy�no�si 83%
do 94%�[10],�a przy roz�sia�niu�cho�ro�by�od 70.1%�[1]
do 42%�i 54%�[3]. 10-�let�nie�EFS�w cho�ro�bie�zlo�ka�-
li�zo�wa�nej� wy�no�si 53%� [4].� Me�dia�na� nie�po�wo�dzeń
jest�w pierw�szym�ro�ku�od za�koń�cze�nia�le�cze�nia�[4].

Pier�wot�ne� za�ję�cie� żu�chwy� bądź� szczę�ki� do�dat�ko�wo
po�pra�wia� ro�ko�wa�nie.� Pod�typ� im�mu�no�bla�stycz�ny,
któ�ry� obec�nie� wcho�dzi� do pu�li� roz�ro�stów� okre�śla�-
nych� ja�ko� roz�sia�ny� ol�brzy�mio�ko�mór�ko�wy� chło�niak
ty�pu�B�(dif�fu�se�lar�ge�B�cell�lym�pho�ma)�(kla�sy�fi�ka�cja
WHO 2001),�po�gar�sza�pro�gno�zę�[7].

OPIS PRZY PAD KÓW

W la�tach 1980- 2003�ob�ję�to�opie�ką 12�pa�cjen�tów
z NHL�z pier�wot�ną�lo�ka�li�za�cją�w ukła�dzie�kost�nym.
Wśród�nich�by�ło 9�chłop�ców�i 3�dziew�czyn�ki.�Dzie�-
ci�by�ły�w wie�ku�od 6�do 19�lat.�Roz�po�zna�nie�sta�wia�-
no�zgod�nie�z obo�wią�zu�ją�cą�kla�sy�fi�ka�cją�hi�sto�pa�to�lo�-
gicz�ną.�Dif�fu�se� lar�ge�B�cell� lym�pho�ma 10�przy�pad�-
ków,�wa�riant� ana�pla�stycz�ny 2,� wa�riant� im�mu�no�bla�-
stycz�ny 8�dzie�ci.�Lym�pho�bla�stic�B�cell�lym�pho�ma 2
pa�cjen�tów�(Ryc. 1).
Wśród�oma�wia�nych�przy�pad�ków, 9�do�ty�czy�ło�za�-

ję�cia� tyl�ko�ukła�du�kost�ne�go,�u 2�dzie�ci� stwier�dza�no
prze�rzu�ty�do wę�złów�chłon�nych.�Lo�ka�li�za�cja� zmian
obej�mo�wa�ła�krę�go�słup� i ka�nał�krę�go�wy�u 2�pa�cjen�-
tów,�żu�chwa�u 1�dziec�ka,�kość�udo�wa�u 4,�kość�pisz�-
cze�lo�wa�u 2,�kość�bio�dro�wa�u 1,�zaś�uogól�nio�ne�zmi-
a�ny�kost�ne�w mo�men�cie�roz�po�zna�nia�stwier�dzo�no�u 2
pa�cjen�tów.�Po�cząt�ko�wo�pa�cjen�ci�ci�by�li�dia�gno�zo�wa�-
ni�w kie�run�ku�zlo�ka�li�zo�wa�ne�go�bądź�roz�sia�ne�go�gu�-
za�ko�ści.�Czas�do po�sta�wie�nia�pra�wi�dło�we�go�roz�po�-
zna�nia�mie�ścił�się�w prze�dzia�le�od 7�dni�do 4�mie�się�-
cy.�Dwóch�pa�cjen�tów�by�ło�przez�kil�ka�ty�go�dni�le�czo�-
nych�w re�jo�nie�opa�trun�kiem�gip�so�wym�z roz�po�zna�-
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Ryc.�1.�Pierwotny�chłoniak�kości.�Rozsiany�olbrzymiokomórkowy�chłoniak�typu�B,�wariant�anaplastyczny
Fig.�1.�Primary�bone�lymphoma.�Diffuse�large�B�cell�lymphoma,�anaplastic�type
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Ryc.�3.�Zmiany�w�rtg�w�przebiegu�PBL.�Ogniska�rozrzedzenia�struktury�kostnej�–�strzałka�czarna;�odczyny�okost-
nowe�oraz�odwarstwienie�okostnej�–�strzałka�biała
Fig.� 3.� X-ray� changes� in� the� course� of� primary� bone� lymphoma� (PBL).� Black� arrow:� focus� of� bone� structure�
rarefaction;�white�arrow:�periosteal�reaction�and�detachment�of�periosteum

Ryc.�2.�Destrukcja�kości�(oznaczona�strzałką)�w�przebiegu�pierwotnego�chłoniaka�kości�(PBL)�
Fig.�2.�Bone�destruction�(marked�with�an�arrow)�in�the�course�of�primary�bone�lymphoma�(PBL)�



niem�ura�zu.�W 7�przy�pad�kach�nie�zbęd�ne�by�ło�wy�ko�-
ny�wa�nie�co�naj�mniej�dru�giej�biop�sji.�W dwóch�przy�-
pad�kach�dia�gno�zę�po�sta�wio�no�po 3�ba�da�niu�bio�p�syj�-
nym.�Dzie�ci�le�czo�ne�by�ły�zgod�nie�z pro�gra�mem�dla
NHL�BFM 86�oraz�LMB 89,�u jed�ne�go�pa�cjen�ta�za�-
sto�so�wa�no� ra�dio�te�ra�pię� (RT)� oraz� prze�ciw�cia�ło�mo�-
no�klo�nal�ne�an�ty�CD20.�W ana�li�zo�wa�nej�gru�pie�dzie�-
ci� ży�je� czwo�ro.� Dziew�czyn�ka� z lo�ka�li�za�cją� gu�za
w żu�chwie,� kli�nicz�nie� II°� za�awan�so�wa�nia, 2� chłop�-
ców�z gu�zem�pier�wot�nym�w ko�ści�udo�wej,�kli�nicz�nie
II°� za�awan�so�wa�nia� oraz� chło�piec� z gu�zem�pier�wot�-
nym�w ko�ści�pisz�cze�lo�wej,�kli�nicz�nie�IV°�za�awan�so�-
wa�nia,�po te�ra�pii�za�wie�ra�ją�cej�RT�i an�ty�CD20.
Po�ni�żej�pre�zen�tu�je�my�trzy�ty�po�we�przy�pad�ki�spo�-

śród�oma�wia�nych�dzie�ci.
Pierw�szy�pa�cjent: 8-let�nia�dziew�czyn�ka. 2�tyg.�po

eks�trak�cji� zę�ba� stwier�dzo�no� pa�to�lo�gicz�ny� roz�rost
dzią�sła.�W ba�da�niu�rtg�de�struk�cja�ko�ści�(Ryc. 2).�Nie�-
pra�wi�dło�wy�wy�nik�ba�da�nia�scyn�ty�gra�ficz�ne�go.�W ba�-
da�niu�hi�sto�pa�to�lo�gicz�nym�NHL�B� (wy�nik�po trzech
ty�go�dniach� od wy�stą�pie�nia� pierw�szych� ob�ja�wów).
Kli�nicz�nie� sto�pień� za�awan�so�wa�nia II.� Le�czo�na
LMB 89�gru�pa�B.�Za�koń�czy�ła�le�cze�nie�w 1994�r.,�od te�-
go�cza�su�ży�je�wol�na�(10�lat)�od ob�ja�wów�cho�ro�by.

Dru�gi�pa�cjent: 16-let�ni�chło�piec�z do�le�gli�wo�ścia�-
mi�bó�lo�wy�mi�w za�kre�sie�koń�czyn�dol�nych.�Po 3�ty�-
go�dniach� stwier�dzo�no� na�ciek� le�wej� ga�łę�zi� żu�chwy
oraz�na�ciek�w dy�stal�nej�czę�ści�ko�ści�udo�wej�z za�ję�-
ciem�tka�nek�mięk�kich�i sta�wu.�Pier�wot�nie�po�dej�rze�-
wa�no� mię�sa�ka� ko�ści� (Ryc. 3).� Wy�ko�na�no� otwar�tą
biop�sję,� w ba�da�niu� hi�sto�pa�to�lo�gicz�nym�NHL�B� (2,5
mie�sią�ca�od pierw�szych�ob�ja�wów).�Kli�nicz�nie�sto�pień
za�awan�so�wa�nia IV.�Le�czo�ny�LMB 89�gru�pa C.� Pro�-
gre�sja�cho�ro�by�w trak�cie�le�cze�nia,�ob�ser�wo�wa�no�prze�-
rzu�ty�do wę�złów�chłon�nych�i szpi�ku.�Chło�piec�zmarł
(po�1,5�ro�ku�le�cze�nia)�w wy�ni�ku�pro�gre�sji�cho�ro�by.�
Pa�cjent�trze�ci: 14-let�ni�chło�piec,�le�czo�ny�opa�trun�-

kiem�gip�so�wym,�z po�wo�du�pa�to�lo�gicz�ne�go�zła�ma�nia
w ob�rę�bie�pod�udzia�pra�we�go.�Po 2�mie�sią�cach�le�cze�-
nia� wy�su�nię�to� po�dej�rze�nie� mię�sa�ka� ko�ści� (Ryc. 4)
2-krot�nie� wy�ko�na�na� oli�go�biop�sja� nie� po�zwo�li�ła� na
po�sta�wie�nie�roz�po�zna�nia.�Po 4�mie�sią�cach�od wy�stą�-
pie�nia�pierw�szych�ob�ja�wów�wy�ko�na�no�biop�sję�otwar�-
tą,�w ba�da�niu� hi�sto�pa�to�lo�gicz�nym�NHL�B.�Kli�nicz�-
nie IV sto�pień�za�awan�so�wa�nia.�
Le�czo�ny�wg�LMB�dla�gru�py C.�Z po�wo�du�złej�to�-

le�ran�cji� le�cze�nia� zmie�nio�no� te�ra�pię� na gru�pę� B.
W trak�cie�che�mio�te�ra�pii�stwier�dzo�no�pro�gre�sję�w ob�-
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Ryc.� 4.� Zmiany�w� badaniu�MR� oraz� TK�w� przebiegu� PBL.� Oznaczone� strzałkami�miejsca� przerwanej� warstwy
korowej�oraz�odczyny�okostnowe
Fig.�4.�Changes�in�MRI�and�CT�images�in�the�course�of�primary�bone�lymphoma�(PBL).�Arrows�mark�points�of�cor-
tical�layer�disruption�and�periosteal�reactions



rę�bie� ko�ści� oraz� po�więk�sze�nie� wę�złów� chłon�nych
oko�ło�aor�tal�nych.�Włą�czo�no� RT,� a na�stęp�nie� te�ra�pię
an�ty� CD20� wraz� z che�mio�te�ra�pią� (CHT).� Obec�nie
chło�piec� za�koń�czył� le�cze�nie.�W ba�da�niach� ob�ra�zo�-
wych�wi�docz�na� jest� nie�pra�wi�dło�wa� struk�tu�ra� ko�ści,
w ba�da�niu� biop�syj�nym� brak� ko�mó�rek� no�wo�two�ro�-
wych.�Ży�je, 4�mie�sią�ce�wol�ny�od ob�ja�wów�cho�ro�by.

DYS KU SJA

Pier�wot�ne� umiej�sco�wie�nie� chło�nia�ka� nie�ziar�ni�-
cze�go�w ukła�dzie�kost�nym�jest�bar�dzo�rzad�kie�u dzie�-
ci.�Za�ję�cie�ko�ści�naj�czę�ściej� jest�ob�ja�wem�roz�sie�wu
pro�ce�su� cho�ro�bo�we�go� z ogni�ska� zlo�ka�li�zo�wa�ne�go
pier�wot�nie�po�za�ukła�dem�kost�nym.�Nie�ty�po�wa�lo�ka�-
li�za�cja,�jak�i pro�ble�my�kla�sy�fi�ka�cji�hi�sto�pa�to�lo�gicz�nej
by�wa�ją�nie�rzad�ko�przy�czy�ną� trud�no�ści� dia�gno�stycz�-
nych,� a przez� to� opóź�nień� we� wdra�ża�niu� le�cze�nia
i tym�sa�mym�czę�stej�kwa�li�fi�ka�cji�dzie�ci�do wyż�sze�go
(III lub� IV)� stop�nia� za�awan�so�wa�nia�kli�nicz�ne�go,� co
znacz�nie� po�gar�sza� i tak� nie�ko�rzyst�ne� ro�ko�wa�nie.
Przed�sta�wia�ne� po�wy�żej� przy�pad�ki� po�twier�dza�ją� ko�-
niecz�ność� po�dej�mo�wa�nia� te�go� te�ma�tu.� Wśród 12
NHL�z pier�wot�ną�lo�ka�li�za�cją�w ukła�dzie�kost�nym, 10
przy�pad�ków�do�ty�czy�ło� za�ję�cia� tyl�ko�ukła�du�kost�ne�-
go.�U 2�wy�stę�po�wa�ło� rów�no�cze�śnie�za�ję�cie�wę�złów
chłon�nych.�Śred�nio�czas�od wy�stą�pie�nia�pierw�szych
ob�ja�wów�cho�ro�by�do po�sta�wie�nia�pra�wi�dło�we�go�roz�-
po�zna�nia�wy�no�sił 1,5�mie�sią�ca.�Po�cząt�ko�wo�pa�cjen�ci
ci� by�li� dia�gno�zo�wa�ni� w kie�run�ku� zlo�ka�li�zo�wa�ne�go
bądź�roz�sia�ne�go�pier�wot�ne�go�gu�za�ko�ści.�Więk�szość
dzie�ci,�u któ�rych�upły�nę�ło�po�wy�żej 2�mie�się�cy�do po�-
sta�wie�nia�dia�gno�zy,�zmar�ło�po�mi�mo�in�ten�syw�ne�go�le�-
cze�nia.�Je�den�chło�piec,�le�czo�ny�do�dat�ko�wo�an�ty�CD20
i RT,�ży�je, 4�mie�sią�ce�wol�ny�od ob�ja�wów�cho�ro�by.�
Pro�ble�my�dia�gno�stycz�ne�mo�gą�wy�ni�kać�przy�naj�-

mniej�z trzech�przy�czyn:
– nad�sy�ła�ny� do oce�ny� hi�stop�to�lo�gicz�nej� ma�te�riał
jest�czę�sto�po�frag�men�to�wa�ny;�w efek�cie�po�utrwa�-
le�niu� i od�wap�nie�niu� w ob�ra�zie� mor�fo�lo�gicz�nym
otrzy�mu�je�my�efekt�„cra�shu”,�ko�mór�ki�są�zgnie�cio�-
ne�i trud�ne�do oce�ny�hi�sto�pa�to�lo�gicz�nej;�po�wo�du�-
je�to�ko�niecz�ność�wy�ko�na�nia�po�wtór�nych�biop�sji

– PBL� nie�rzad�ko� pre�zen�tu�ją� ob�raz� mor�fo�lo�gicz�ny
od�mien�ny�od ty�po�wych�chło�nia�ków;�mor�fo�lo�gicz�-
nie�bar�dziej�przy�po�mi�na�ją�gu�zy�po�cho�dze�nia�neu�-
ro�ek�to�dermal�ne�go�czy�na�wet�ra�ka.�Ko�mór�ki�no�wo�-
two�ro�we�są�śred�nie�lub�du�że,�z wy�raź�ną�cy�to�pla�-
zmą�i czę�sto�du�żym,�cen�tral�nym�ją�der�kiem.�W�ob�-
ra�zie mor�fo�lo�gicz�nym�wy�stę�pu�je�du�ża� róż�no�rod�-
ność,� co� wy�ma�ga� oce�ny� do�świad�czo�ne�go� pa�to�-
mor�fo�lo�ga.

– w im�mu�no�hi�sto�che�mii� tyl�ko�CD20�(dla�NHL�B)
jest�sta�łym�i sil�nie�wy�ra�żo�nym�mar�ke�rem;�jed�no�-

cze�śnie� sła�ba� i nie�rów�no� wy�ra�żo�na� eks�pre�sja
LCA,�CD 79�i cza�sa�mi�ko�ek�spre�sja�mar�ke�rów�ner�-
wo�wych� lub� neu�ro�ek�to�der�mal�nych� mo�że� wpro�-
wa�dzić�w błąd.�Na�le�ży�do�dać,�iż CD 20�jest�ba�da�-
ny�tyl�ko�przy po�dej�rze�niu�chło�nia�ka,�a naj�czę�ściej
nie�my�śli�się�o tym�przy dia�gno�sty�ce�gu�zów�ko�ści.
Le�cze�nie�PBL�u dzie�ci�i mło�dzie�ży�rów�nież�bu�dzi

licz�ne� kon�tro�wer�sje,� nie� ma� ujed�no�li�co�nych� za�sad
po�stę�po�wa�nia.� Stra�te�gie� te�ra�peu�tycz�ne� są� in�ne� niż
u do�ro�słych.� Le�cze�nie� jest� bar�dziej� agre�syw�ne,� nie
za�le�ca�się�tu�RT�sto�so�wa�nej�ja�ko�je�dy�nej�opcji�lecz�ni�-
czej.�Do�dat�ko�wo�ma�ła�gru�pa�pa�cjen�tów�nie�po�zwa�la
na do�sta�tecz�ną�we�ry�fi�ka�cję�pro�gra�mów�te�ra�peu�tycz�-
nych.�Do�nie�sie�nia�o po�zo�sta�ło�ściach�w 71%�przy�pad�-
ków� zmian� re�zy�du�al�nych� wi�docz�nych� w ba�da�niach
ob�ra�zo�wych�(MRI)�po za�koń�czo�nym�le�cze�niu,�któ�re
nie�ko�re�lu�ją�z obec�no�ścią�ko�mó�rek�no�wo�two�ro�wych,
pod�da�ją� w wąt�pli�wość� czu�łość� me�tod� dia�gno�stycz�-
nych,� jak� i nie� po�zwa�la�ją� na obiek�tyw�ne� i jed�no�-
znacz�ne�okre�śle�nie�za�koń�cze�nia�okre�su�le�cze�nia�[11].
Nie�licz�ne� są� rów�nież� pró�by� sto�so�wa�nia� an�ty� CD20
u dzie�ci�z PBL.
Za�pre�zen�to�wa�ne�przy�pad�ki�uka�zu�ją�trud�no�ści�dia�-

gno�stycz�ne�i te�ra�peu�tycz�ne�z ja�ki�mi�mo�że�my�się�spo�-
tkać�w trak�cie�dia�gno�sty�ki� i le�cze�nia�PBL�u dzie�ci.
Ob�ja�wy� kli�nicz�ne� nie� za�wsze� jed�no�znacz�nie� i nie
od ra�zu�uła�twia�ją�pra�wi�dło�we�roz�po�zna�nie.�Zmien�ny
ob�raz�hi�sto�pa�to�lo�gicz�ny�utrud�nia�jesz�cze�bar�dziej�po�-
sta�wie�nie�wła�ści�wej�dia�gno�zy.�Tak�więc,�w przy�pad�-
ku�miej�sco�we�go�lub�roz�la�ne�go�bó�lu�w ob�rę�bie�ukła�-
du�kost�ne�go�na�le�ży�tak�że�my�śleć�o moż�li�wo�ści�roz�ro�-
stu� no�wo�two�ro�we�go� z ukła�du� lim�fa�tycz�ne�go.� Przy
nie�jed�no�znacz�nej� mor�fo�lo�gii� za�sa�dą� po�win�no� być
bar�wie�nie�na CD20.�Wy�da�je�się,�iż�no�wo�do�stęp�ne�le�-
ki�mo�gą�znacz�nie�po�pra�wić� ro�ko�wa�nie�w tej�gru�pie
pa�cjen�tów.
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