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STRESZCZENIE

Migsaki naczyniopochodne kosci, a zwlaszcza krggostupa wystepuja niezwykle rzadko. W pismiennictwie
brak jest badan opartych na duzym materiale klinicznym, a spotka¢ mozna jedynie nieliczne opisy pojedynczych
przypadkow. Objawy choroby nie sg specyficzne. Choroba zwykle wykrywana jest przypadkowo Iub w okre-
sie poznym, gdy dojdzie do patologicznego ztamania kregu lub powiktan neurologicznych. Diagnostyka obra-
zowa oraz wywiad pozwalaja ustali¢ nowotworowe tto choroby, lecz nie umozliwiaja jej doktadnego rozpozna-
nia. Podstawg rozpoznania jest badanie histopatologiczne poszerzone o immunohistochemig. Opisany przypa-
dek 26-letniej chorej z migsakiem naczyniopochodnym 8 kregu piersiowego przedstawia problemy diagno-
styczne wplywajace na skuteczno$¢ i trafnos¢ podejmowanego leczenia. Chora przeszta trzy operacje kregostu-
pa, w tym dwie biopsje. Biopsja iglowa okazata si¢ niewystarczajaca do rozpoznania choroby. Otwarta biopsja
wycinajaca byla jedyng szansg na uzyskanie diagnozy, a rownocze$nie chwilowo zmniejszyta deficyty neuro-
logiczne chorej. Trzecia operacja polegata na odbarczeniu tylnym rdzenia kregowego z powodu gwattownie na-
silajacego si¢ niedowtadu konczyn dolnych. Ostateczne rozpoznanie ustalono dopiero po 8 tygodniach. Chora
nie kwalifikowata si¢ wowczas do zadnego leczenia uzupetniajacego. Pacjentka zmarta w szpitalu, a cata cho-
roba trwata 6 miesiecy.

Stowa kluczowe: migsaki kosci, guzy kregostupa, leczenie operacyjne, protezy kregow

SUMMARY

Bone angiosarcomas, especially vertebral angiosarcomas, are very rare. There are no studies based on large
clinical samples in the literature, and only a few single case reports can be found. The symptoms of the disease
are not specific. It is usually detected incidentally or at a late stage when pathological vertebral fractures or
neurological complications occur. Diagnostic imaging and history help to recognize the tumour behind the
symptoms, but do not allow accurate clinical diagnosis. The basis for a diagnosis is the histopathological
examination supported by immunohistochemistry (IHC) assays. The case of a 26-year-old woman with an
angiosarcoma involving the eighth thoracic vertebra we report reflects diagnostic problems adversely affecting
the efficacy and accuracy of treatment offered to patients. The patient underwent three surgeries of the spine,
including two biopsies. A needle biopsy did not provide sufficient information for the diagnosis. An open
excisional biopsy, which at the same time temporarily reduced neurological deficits in the patient, was the only
chance to obtain an accurate diagnosis. The third surgery was posterior decompression of the spinal cord due
to the rapidly escalating paraparesis. It was not until 8 weeks later that the final diagnosis was established. At
that time, the patient could not be qualified for any supplementary treatment. The patient died in hospital 6
months after the onset of disease.

Key words: osteosarcomas, spinal tumours, surgery, vertebral prosthesis
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WSTEP

Ztosliwe guzy naczyniowe kosci zostaly opisane
w 1921 1. przez Wellsa [1]. Od tego czasu istnieje
wiele kontrowersji zaréwno dotyczacych ich klasyfi-
kacji jak 1 kryteriow rozpoznania. Najbardziej aktu-
alny 1 uniwersalny wydaje si¢ podziat z 2000 r. opra-
cowany przez Wengera [2].

Migsaki naczyniowe sg nowotworami wywodzg-
cymi si¢ z komoérek endotelium. Stanowia jedynie
2% wszystkich migsakow i glownie lokalizujg si¢
w tkankach migkkich gtowy, szyi i konczyn, skorze,
nadnerczach, tarczycy, macicy oraz pochwie. W lo-
kalizacji kostnej sa szczeg6lnie rzadkie — 1% wszyst-
kich migsakdéw naczyniowych [3-5]. W pismiennictwie
znajduje si¢ jedynie kilka opisow tych nowotwordéw
zlokalizowanych w kregostupie. Jako pierwsi opisali
je Merimsky w 2000 r., Kawashima w 2004 r. oraz
Abraham w 2007 r. [6-8].

Objawy choroby nie sg charakterystyczne. Pacjen-
ci skarzg si¢ na bole kregostupa, ogdlne ostabienie,
utrate wagi ciata. Diagnostyka obejmuje rutynowe
radiogramy kregostupa, tomografie¢ komputerows,
rezonans magnetyczny. Wyniki badan obrazowych
nie sg charakterystyczne. Ujawniaja najczesciej duze
ognisko niszczenia ko$ci z roéznie nasilong reakcja
okostnej oraz guzem w tkankach migkkich. Opisywa-
ne zmiany mozna réznicowac z innymi schorzeniami
nowotworowymi kosci, przerzutami, chtoniakami, a na-
wet schorzeniami metabolicznymi czy chorobg Page-
ta. Cennych, dodatkowych informacji dostarcza scyn-
tygrafia ko$ci oraz PET. Znane sg przypadki lokaliza-
¢ji wielomiejscowych migsakéw. Badanie PET umoz-
liwia wezesne wykrycie przerzutow szczegdlnie czg-
sto lokalizujacych si¢ w ptucach. Ostateczna diagno-
za zawsze opiera si¢ na badaniu histopatologicznym
poszerzonym o immunohistochemig [3,9-12,19].

OPIS PRZYPADKU

26-letnia chora, trafita do Oddziatu z powodu trwa-
jacych od 2 miesiecy dolegliwos$ci bolowych kregostu-
pa piersiowego ze wstgpnym rozpoznaniem ztama-
nia Ths. Chora wstepnie diagnozowana w rejonie za-
mieszkania. Na wykonanych radiogramach kregostu-
pa widoczne bylo zatarcie struktury kosci trzonu kre-
gu Ths z jego sklinowaceniem o okoto 30% w czgsci
przedniej i sSrodkowej. Wywiad chorobowy nie wska-
zywal na zmiany pourazowe. Chora nie chorowata na
zadne choroby przewlekle, zapalne, wywiad w kie-
runku gruzlicy rowniez byt negatywny.

Przy przyjeciu pacjentka prezentowala bardzo sil-
ne dolegliwosci bolowe, ktore nie tylko uniemozli-
wialy jej pionizacje, ale réwniez bardzo ograniczaty
mozliwo$¢ zmiany pozycji w t6zku. Wigkszo$¢ cza-
su chora lezata na boku w pozycji ptodowej. Wdro-
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BACKGROUND

Malignant vascular tumours of bone were first
described by Wells in 1921 [1]. Since then, there has
been controversy regarding their classification and
diagnostic criteria. The most up-to-date and compre-
hensive classification appears to be that presented by
Wenger in 2000 [2].

Angiosarcomas are neoplasms originating from
endothelial cells. They constitute only 2% of all sar-
comas and are usually found in the soft tissues of the
head, neck, limbs, skin, adrenal glands, thyroid, ute-
rus and vagina. They are extremely rare in the bones
(1% of all angiosarcomas) [3-5]. The literature con-
tains only a few case reports of vertebral angiosarco-
mas. They were first described by Merimsky in 2000,
Kawashima in 2004 and Abraham in 2007 [6-8].

The symptoms of the disease are not specific. The
patients complain of back pain, general weakness
and weight loss. Diagnostic work-up includes con-
ventional spine radiographs, computed tomography
and magnetic resonance imaging. Imaging findings
are not specific, usually revealing a large focus of
bone destruction with periosteal reactions of various
severity and a tumour in the soft tissues. These find-
ings may be associated with other bone neoplasms,
metastases, lymphomas and even metabolic diseases
or Paget’s disease of bone. Additional valuable in-
formation is provided by bone scintigraphy and PET
studies. Sarcomas may involve multiple sites. A PET
scan allows for an early diagnosis of metastases
which are particularly often found in the lungs. A final
diagnosis is always based on the histopathological
examination supported by immunohistochemistry as-
says [3,9-12,19].

CASE PRESENTATION

A 26-year-old female patient was admitted to the
Department with two months’ history of pain in the
thoracic spine and a preliminary diagnosis of a Ths
fracture. She had been initially managed at her local
hospital. Spine radiographs showed blurring of the
Ths vertebral body structures and a cuneiform de-
formity of the vertebra reaching 30% in the anterior
and medial part. There was no history of a trauma.
The patient did not suffer from any chronic or inflam-
matory diseases and had no history of tuberculosis.

On admission, the patient presented with very
severe pain which not only prevented her from stand-
ing but also significantly limited the possibility of
changing body position in bed. The patient spent
most of the time lying in a foetal position. Diagnostic
work-up commenced and the patient was started on
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zono diagnostyke i leczenie przeciwbdlowe. Wyko-
nana tomografia komputerowa i rezonans magne-
tyczny kregostupa, klatki piersiowej i brzucha ujaw-
nity patologiczne ztamanie kr¢gu Ths oraz niewielki,
nadmiernie unaczyniony guz w IV segmencie watro-
by zlokalizowany podtorebkowo. Pacjentce wykona-
no USG tarczycy i konsultowano ginekologicznie.
Badania laboratoryjne wraz z parametrami obrotu
kostnego, gospodarkg wapniowg i markerami nowo-
tworowymi nie wykazywaly odchylen od normy.

analgesics. CT and MRI of the spine, chest and ab-
domen revealed and a gynaecological consultation
were also arranged. Laboratory findings and the pa-
rameters of bone turnover, calcium metabolism and
tumour markers were normal.

As there was a suspicion of neoplastic disease, we
decided to conduct a biopsy of the fractured vertebra
and its transcutaneous stabilisation with screws and
titanium rods. The procedure was performed on 31
October 2014. After the procedure, the pain decre-

Ryec. 1. Przekrdj strzatkowy (a) oraz poprzeczny (b) kregostupa uzyskany w badaniu rezonansem magnetycznym w dniu 30.10.
2014 r . Widoczne zlamanie patologiczne trzonu kregu Ths z nieprawidlowym sygnatem kosci

Fig. 1. Sagittal (a) and transverse (b) MRI images of the spine, 30 October 2014. There is a pathological Ths vertebral body frac-

ture with abnormal bone signal

Ryc. 2. Przekroje poprzeczne krggow: Th (ryc. a) oraz Ths (ryc. b) krggostupa uzyskane w badaniu tomografem komputerowym
w dniu 27.12.2014 r. Obrazy ujawniaja znaczng progresj¢ choroby. Destrukcja dotyczy dwoch kregéw Thrs i nacieka zebra
i oplucna. Guz nacieka kanal krggowy i powoduje koncentryczny ucisk worka oponowego

Fig. 2. CT images showing cross-section of vertebra: Ths (a) and Ths (b), 27 December 2014. There is considerable disease pro-
gression. The lesion involves two vertebrae Thrs and infiltrates the ribs and pleura. The tumour infiltrates the vertebral canal and
causes concentric pressure on the dural sac
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Ze wzgledu na podejrzenie nowotworowego tla
choroby zdecydowano si¢ wykonac¢ biopsj¢ ztamane-
go kregu oraz jego przez skorng stabilizacje z uzy-
ciem $rub 1 pretow tytanowych. Zabieg wykonano
31.10.2014 roku. Po operacji dolegliwo$ci bolowe
wyraznie zmniejszyly si¢. Ograniczono ilo§¢ poda-
wanych lekow przeciwbdolowych i w 2 dobie po ope-
racji rozpoczgto ¢wiczenia i chodzenie. Pacjentka opu-
Scita szpital w 5 dobie po operacji, bez dolegliwos$ci
boélowych, w stanie dobrym.

Wynik badania histopatologicznego otrzymano 05.
11.2014 roku. Patologom nie udato si¢ jednoznacznie
okresli¢ rodzaju zmiany nowotworowej. Ekspresja
cytokeratyn: EMA, CKAE1, AE3, LCA oraz antyge-
now: CD3, CD43, CD68, CD56, CD117, CD31 oraz
ALK1 byta ujemna. Histopatolodzy sktaniali si¢ do
rozpoznania chtoniaka Hodkina.

Niejednoznaczny wynik badania histopatologicz-
nego sprowadzit koniecznos$¢ dalszej diagnostyki. Pa-
cjentke konsultowano z hematologami i onkologami.
Wykonano badanie scyntygraficzne ukladu kostnego
oraz PET. W obu badaniach nie ujawniono innych
podejrzanych o rozwdj choroby nowotworowej miejsc.
Badania laboratoryjne nie odbiegaty od normy. Po kil-
ku tygodniach u chorej zaobserwowano ostabienie
sity koniczyn dolnych, trudno$ci z pionizacja i cho-
dzeniem. Wykonano kontrolny tomograf komputero-
wy 1 rezonans magnetyczny kregostupa, na ktorym
stwierdzono szybka progresje choroby. Zmiany litycz-
ne obejmowaly juz dwa sasiednie krggi Ths oraz na-
ciekaty na przykregostupowe konce zeber.

Z powodu wyczerpania nieinwazyjnych mozli-
wosci diagnostycznych 1 widocznej szybkiej progre-
sji choroby oraz powickszajacych sie niedowtadow,
w dniu 29.12.2014 r. zdecydowano si¢ na powtorng
biopsje kregow z dostepu poprzez klatke piersiowa,
z proba radykalnego usunigcia guza. Lewostronna
torakotomia z usuni¢ciem VII zebra umozliwita do-
bry wglad w kregostup. Srodoperacyjnie stwierdzo-
no duzy, bardzo obficie unaczyniony guz naciekaja-
cy na zebra i oplucng $cienng. Wykonano resekcje cho-
rych kregdéw Thys, odstonieto rdzen kregowy czgsciowo
zresekowano chore zebra. Zabieg radykalny nie byt
mozliwy do wykonania ze wzgledu na zaawansowa-
nie lokalne choroby oraz bardzo obfite krwawienie
$rddoperacyjne, ktore wyniosto 3000 ml. Implanto-
wano protezg trzonow kregdw. Po operacji pacjentka
czula si¢ dobrze, szybko odzyskata sily i juz w drugiej
dobie po operacji zostata spionizowana. Drenaz optuc-
nowy usuni¢to w 5 dobie po zabiegu. W 13 dobie po
operacji chora zglosita pogorszenie samopoczucia,
ostabienie sily konczyn dolnych i zaburzenia czucia.
Wykonano kontrolny tomograf komputerowy krego-
stupa na ktéorym ujawniono duzy naciek nowotworo-
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ased markedly. The analgesics were reduced and
exercises and ambulation were introduced on the 2nd
post-operative day. The patient was discharged home
on the 5th post-operative day without pain and in
a good condition.

The histopathological examination report was
available on 5 November 2014. The histology of the
neoplastic lesions could not be determined unambi-
guously. There was no expression of cytokeratins:
EMA, CKAEI1, AE3 and LCA or the antigens CD3,
CD43, CD68, CD56, CD117, CD31 and ALK1. The
histopathologists were inclined to diagnose Hodg-
kin’s lymphoma.

Due to the ambiguous histopathological results,
further diagnostic work-up was necessary. Consulta-
tions with haematologists and oncologists were
arranged. Bone scintigraphy and a PET study were
performed but revealed no other locations with sus-
pected neoplastic disease. Laboratory findings were
normal. Several weeks later, muscle strength of the
lower limbs decreased and the patient had difficulty
with standing and ambulation. Follow-up CT and
MRI revealed fast progression of the disease. Lytic
bone lesions now involved two neighbouring verte-
brae (Ths and Ths) and were infiltrating the para-
vertebral parts of the ribs.

As non-invasive diagnostic tools proved insuf-
ficient, the disease was progressing fast and paresis
was increasing, another vertebral biopsy was con-
ducted on 29 December 2014 from a thoracic ap-
proach and total radical removal of the tumour was
attempted. Left-sided thoracotomy with removal of
the 7™ rib allowed good exposure of the spine. Intra-
operatively, a large richly vascularised tumour infil-
trating the ribs and parietal pleura was found. The
involved vertebrac Thss were resected, the spinal
cord was exposed and the affected ribs were partially
resected. A radical removal was not possible due to
the advanced local disease and a very high intraope-
rative blood loss reaching 3000 ml. Vertebral pros-
theses were implanted. After surgery, the patient was
feeling well and recovering quickly. She was able to
stand up as early as the 2nd post-operative day. The
pleural drain was removed on the 5th post-operative
day. On the 13™ post-operative day, the patient re-
ported lower well-being, decreased muscle strength
in the lower limbs and sensory disturbances. A fol-
low-up CT scan of the spine revealed a large neo-
plastic tourniquet-like infiltrate involving the dura at
the Thss level and compressing the spinal cord. The
patient underwent an emergency surgical procedure.
On 13 January 2015, a wide laminectomy of Thss
was performed and the previously placed stabilisa-
tion was extended one segment above and below.
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wy obejmujgcy mankietem opong na poziomie Thrs
i powodujacy ucisk rdzenia kregowego. W trybie pil-
nym wykonano kolejny zabieg operacyjny. W dniu
13 stycznia 2015 roku wykonano szeroka laminekto-
mi¢ kregdw Thss i przedtuzono segment powyzej
1 segment ponizej dotychczasows stabilizacje. Po ope-
racji objawy neurologiczne ustapily. Pacjentka roz-
poczeta chodzenie.

22.01.2015 roku otrzymano wynik badania histopa-
tologicznego. Patolodzy jednoznacznie rozpoznali ni-
sko zréznicowang posta¢ migsaka naczyniopochodnego
z wysokim indeksem proliferacji Ki-67>60%. Ekspre-
sja cytokeratyn AE1/AE3, CAMS,2 oraz antygen CD31
byly dodatnie. Inne cytokeratyny: CK7, CK20, Ck19
oraz antygeny CDla, CD3, CD4, CD20, CD45, CD34,
SMA byly ujemne. Pacjentke konsultowano w referen-
cyjnych osrodkach w kraju i za granica. Stale pogarsza-
jacy sie stan chorej nie pozwolil na wdrozenie leczenia
onkologicznego, ktorego skuteczno$é w tego typu mig-
saku jest bardzo niewielka, a wskazania do stosowania
chemioterapii i radioterapii wcigz niejasne.

Kontrolna tomografia komputerowa wykonana
w dniu 12.02.2015 r. z powodu narastajgcej duszno-
$ci 1 znacznej utraty wagi ciala (15 kg/6 tyg) ujawni-
fa szybko powigkszajacy si¢ guz optucnej oraz na-
ciek nowotworowy okolokregostupowy. Widoczne
byty liczne zmiany przerzutowe w szczytowych par-
tiach obu ptuc. Stan pacjentki ulegat cigglemu szybkie-
mu pogorszeniu, dalsze leczenie prowadzono w warun-
kach oddzialu intensywne;j terapii, gdzie po uptywie
dalszych 3 tygodni pacjentka zmarta.

DYSKUSJA

Migsak naczyniopochodny zlokalizowany w ob-
rebie kregostupa stanowi niezwykta rzadkos§é. W pi-
$miennictwie znajduje si¢ jedynie kilka opisow jego
diagnostyki i leczenia [6-8,13,14]. Najczesciej wy-
stepuje u chorych w 6 1 7 dekadzie zycia. Objawy cho-
roby sg niecharakterystyczne. Najczesciej pacjenci skar-
73 si¢ na bole kregostupa, ostabienie. Rzadko obserwo-
wana jest utrata wagi ciata czy goraczka. Badania la-
boratoryjne zwykle nie odbiegajg od normy. Diagno-
styka obrazowa z uwzglednieniem tomografii kom-
puterowej, rezonansu magnetycznego czy PET wska-
zuje na nowotworowy charakter zmian, lecz nie po-
zwala na ustalenie jego charakteru. Widoczne sg du-
ze lityczne ubytki kosci oraz naciek tkanek miekkich
okotokregostupowych. Ztosliwe odczyny okostno-
we, cho¢ charakterystyczne dla ztosliwych pierwot-
nych guzéw kosci w obrebie kregostupa, mogg nie
by¢ widoczne [3,9-12].

Diagnostyka histopatologiczna jest niezwykle trud-
na. Migsaki naczyniowe moga zawiera¢ elementy ko-

After surgery, the neurological symptoms regressed.
The patient began to ambulate.

On 22 January 2015, we received the histopa-
thological results. The pathologists unambiguously
diagnosed poorly differentiated angiosarcoma with
a high Ki-67 index (>60%). The expression of the
cytokeratins AE1/AE3, CAMS5.2 and antigen CD31
was positive. The expression of other cytokeratins:
CK7, CK20, CK19 and the antigens CDla, CD3,
CD4, CD20, CD45, CD34 and SMA was negative.
The patient was consulted in reference centres in Po-
land and abroad. Due to the progressive deterioration
of the patient’s overall status, it was impossible to
introduce oncological treatment, whose effectiveness
in sarcoma of this type is very low and the indications
for chemotherapy and radiotherapy remain unclear.

On 12 February 2015, a follow-up CT scan per-
formed due to increasing dyspnoea and significant
weight loss (15 kg/6 weeks) revealed a fast growing
pleural tumour and a paraspinal neoplastic infiltrate.
Numerous metastatic lesions were found in the
apices of both lungs. The patient deteriorated further
and treatment was conducted at the intensive care
unit, where the patient died 3 weeks later.

DISCUSSION

Vertebral angiosarcomas are extremely rare. The
literature includes only a few reports of their diagno-
stic work-up and treatment [6-8,13,14]. They are
usually found in patients in the 6th and 7th decade of
life. The symptoms of the disease are not specific.
The patients usually complain of back pain and weak-
ness. Weight loss or fever are rare. In the majority of
cases, laboratory findings are normal. Diagnostic
imaging, including computed tomography, magnetic
resonance or PET studies, indicates a neoplastic na-
ture of the lesions but does not allow for determining
the type of the disease. Large lytic bone defects and
paraspinal soft tissue infiltrates are seen. Malignant
periosteal reactions, although typical of malignant
primary bone tumours within the spine, may not be
visible [3,9-12].

Histopathological diagnostic work-up is extreme-
ly difficult. Angiosarcomas may include both vascu-
lar and lymphatic cell components. They constitute
a heterogeneous group of neoplasms, ranging from
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morek naczyniopochodnych, jak i limfopochodnych.
Stanowig heterogenng grupg nowotworéw od dobrze
zroznicowanych do niezréznicowanych. W chorych
na AS kosci wykryto translokacje (p21; q24). U chorych
na mig¢saki naczyniowe tkanek migkkich zidentyfikowa-
no obecno$¢ gendow supresorowych (p53 oraz pl6).
Prawdopodobnie majg one istotne znaczenie w stymula-
cji powickszania si¢ guza nowotworowego [3,15-19].

Wszystkie nowotwory wywodzace si¢ z komorek
endotelium wykazuja ekspresje antygenow CD31,
CD34 oraz czynnika von Willebranda w badaniach
immunohistochemicznych [3,15,20].

Nie istniejg statystyki dotyczace wynikow lecze-
nia 1 rokowania migsakdéw naczyniopochodnych zlo-
kalizowanych w kregostupie. W badaniach prowa-
dzonych wsrod chorych na AS tkanek migkkich, 2-let-
nie przezycia wystepuja u niespelna 44% chorych, na-
tomiast S-letnie tylko u 24% [18]. Dotychczas nie
ustalono rowniez standardu postgpowania lecznicze-
go. Podstawg terapii jest radykalna resekcja migsaka
z marginesem R0. Odpowiedni margines z jakim
usunig¢to guz, stanowi najwazniejszy czynnik rokow-
niczy [21]. W obrgbie kregostupa zabiegi radykalne
rzadko sg mozliwe ze wzgledu na skomplikowana
budowe anatomiczng, sgsiedztwo waznych narzadow,
naczyn oraz struktur nerwowych. Niezwykle wazne
jest wiec szybkie wykrycie guza i postawienie dia-
gnozy histopatologicznej. W wielu badaniach stoso-
wanie chemioterapii pooperacyjnej z uzyciem ifosfa-
midu, etopozydu, doxorubicyny i cyklofosfamidu nie
zwiekszyto dtugosci zycia chorych, cho¢ u 64% z nich
uzyskano czgsciows, krotkotrwatg remisje [8]. Ka-
washima w 2004 roku opisal pierwsze zakonczone
sukcesem leczenie AS O6smego kregu piersiowego.
Po resekcji en bloc guza wraz z calym kregiem, zasto-
sowal pooperacyjng chemioterapi¢ z uzyciem powyz-
szych lekoéw. Kontrolowatl pacjenta w odstepach 3
i 6-miesiecznych. Po pieciu latach od operacji pa-
cjent byt wolny od choroby nowotworowej [7]. Sto-
sowanie radioterapii jako leczenia uzupehiajacego
jest rowniez dyskusyjne, cho¢ uwazane obecnie za
rozwigzanie optymalne. W 2013 r. Nacar opisat lecze-
nie AS drugiego kregu ledzwiowego. U chorego wy-
konano dwuetapowa resekcje kregu z marginesem
RO oraz radioterapi¢ dawka 2500cGy w 5 frakcjach,
przy uzyciu cyber noza. Obserwacja pacjenta wyno-
si 5 lat i obecnie nie zaobserwowano wznowy lokal-
nej ani odlegtych przerzutow migsaka [14].

Zastosowanie nieradykalnego leczenia operacyj-
nego z chemioterapia pooperacyjng u chorych na mig-
saki zlokalizowane w centralnym uktadzie nerwowym,
pozwolito uzyska¢ mediang przezycia na poziomie
20 miesigcy. Stosowanie wylgcznie radioterapii pa-
liatywnej dawato 7-tygodniowe przezycia [6].
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well-differentiated to undifferentiated. Patients with
bone AS have been found to have translocation (p21;
q24). Suppressor genes (p53 and pl6) have been
identified in patients with soft tissue angiosarcomas.
They are probably crucial in the stimulation of tu-
mour growth [3,15-19].

All neoplasms originating from endothelial cells
are found to express the antigens CD31, CD34 and
von Willebrand factor in immunohistochemistry
assays [3,15,20].

There are no statistics concerning treatment re-
sults and prognosis of vertebral angiosarcoma. Stu-
dies in patients with soft tissue AS show 2-year
survival in almost 44% and 5-year survival in just
24% of the patients [18]. Moreover, no consistent
guidelines concerning the treatment have been
established. Therapy is based on radical removal of
the sarcoma with an RO margin. An appropriate sur-
gical margin is the most important prognostic factor
[21]. Radical procedures are rarely possible within
the spine due to its complex anatomy as well as the
vicinity of vital organs, vessels and neural structures.
Consequently, early detection and histopathological
diagnosis are crucial. In numerous studies, post-
operative chemotherapy with ifosfamide, etoposide,
doxorubicin and cyclophosphamide did not extend
the survival time but did produce partial short-lived
remission in 64% of the patients [8]. In 2004, Kawa-
shima described the first case of successful treatment
of AS at Th8. After an en bloc resection of the tu-
mour with the entire vertebra, he used post-operative
chemotherapy with the drugs listed above. The
patient was followed up at 3- and 6-month intervals.
At 5 years after surgery, the patient was tumour free
[7]. The use of radiotherapy as an adjunct is also de-
batable, though it is currently believed to be an opti-
mal choice. In 2013, Nacar described the treatment
of an AS of L2. The patient underwent two-stage
resection of the vertebra with an RO margin and
radiotherapy at a dose of 2500 cGy in 5 fractions
with a cyberknife. The patient has been followed up
for 5 years and there has been no local relapse or
distant metastases of the sarcoma [14].

Non-radical surgical treatment combined with post-
operative chemotherapy in patients with sarcoma
located in the central nervous system produced a me-
dian survival of 20 months. The use of palliative radio-
therapy alone resulted in a 7-week survival time [6].
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PODSUMOWANIE

Diagnostyka pierwotnych ztosliwych guzoéw ko-
sci, a zwlaszcza kregostupa jest bardzo trudna. Pa-
cjenci zwykle nie majg charakterystycznych obja-
wow chorobowych. Czgsto diagnostyke wykonuje
sie po stwierdzeniu ztamania patologicznego lub de-
ficytow neurologicznych powstatych w jego wyniku,
Iub z powodu ucisku struktur nerwowych przez guz.
Wykonanie niezbednych badan obrazowych (TK,
MR, scyntygrafii czy PET), odpowiednie ukierunko-
wanie chorego do miejsca, w ktorym powinien by¢
kompleksowo diagnozowany i leczony, przedluza
moment postawienia rozpoznania.

Badanie histopatologiczne w onkologii kostnej
jest niezmiernie trudne. Z powodu rzadkosci wystg-
powania guzoéw kosci, niewiele pracowni jest wyspe-
cjalizowanych w ich diagnostyce. Sam proces dia-
gnostyki jest réznie dtugi, ale zwykle wynosi od 4-6
tygodni. Wykonanie biopsji kosci jest procedurg trud-
na, obarczong ryzykiem nieodpowiedniego pobrania
materiatu, jego zniszczeniem w procesie przygoto-
wania do oceny. Niezwykle wazny i wcigz nierozwig-
zany problem stanowi techniczne wykonanie biopsji
kregostupa. Nie ma zgody co do optymalnego dostg-
pu i sposobu jej wykonania. Przy ostatecznej opera-
¢ji zwykle nie ma mozliwo$ci wycigcia tunelu biop-
syjnego. Pacjent jest narazony na ryzyko rozprze-
strzenienia nowotworu 1 wystgpienia wznowy miej-
scowej. Dodatkowym problemem jest brak mozliwo-
$ci wykonana badan $rédoperacyjnych w celu okre-
$lenia granic resekcji guza.

Operacje radykale w obregbie kregostupa rzadko
sa mozliwe do wykonania. Niespecyficzne dolegli-
wosci kregostupa podobne do bolow w przebiegu
zmian zwyrodnieniowych i dyskopatycznych, towa-
rzyszace olbrzymiej wigkszoSci populacji, nie skta-
niajg pacjentéw do poszukiwania pomocy lekarskie;j.
Roéwniez lekarze nagminnie spotykajacy si¢ z bolami
kregostupa, sktonni sg podejmowac leczenie bez ade-
kwatnej diagnostyki i rozpoznania. Rzadko wigc,
a najczesciej zupehie przypadkowo, diagnozowane sg
male, ograniczone do przedziatu kostnego guzy zlo-
sliwe kregostupa. Te przypadki maja potencjalnie
najwicksze szanse na wyleczenie, jesli na etapie dia-
gnostyki, a zwlaszcza biopsji 1 leczenia operacyjne-
go nie zostang popetnione biedy.

Rzadkos$¢ wystepowania guzow ztosliwych kre-
gostupa, rozproszenie rozpoznanych i leczonych przy-
padkéw pomiegdzy rézne osrodki, znacznie utrudnia
ich doktadng analize. Niezwykle wazne jest wigc
opisywanie historii wszystkich rozpoznanych i le-
czonych chorych. Stwarza to szans¢ na lepsze pozna-
nie choroby, wypracowanie spojnej taktyki postgpo-
wania diagnostycznego i leczniczego.

CONCLUSIONS

Diagnostic work-up of primary malignant tumours
of bone, and particularly vertebral tumours, is extre-
mely difficult. The patients rarely have typical symp-
toms. The work-up is often conducted after diagno-
sing a pathological fracture or associated neurolo-
gical deficits or due to the tumour compressing neu-
ral structures. Performing necessary imaging studies
(CT, MRI, scintigraphy or PET) and referring the
patients to a centre where they can be comprehen-
sively diagnosed and treated delays the diagnosis.

Histopathological examinations in bone oncology
are extremely difficult. Bone tumours are very rare
and thus there are few laboratories specialising in
their work-up. The duration of the diagnostic process
varies but usually ranges from 4 to 6 weeks. A bone
biopsy is a difficult procedure associated with a risk
of inappropriate sampling or sample destruction du-
ring preparation for assessment. The technicalities of
spinal biopsy are an extremely important problem
which has not yet been solved. There is no agreement
concerning the optimal approach and method. Du-
ring a final surgery, removal of the biopsy channel is
usually not possible. The patient is at risk of meta-
stases and local relapse. In addition, it is not possible
to conduct an intraoperative histological assessment
to establish the borders of tumour resection.

Radical surgeries are rarely possible within the
spine. Non-specific symptoms from the spine, simi-
lar to pain associated with degenerative disease and
discopathy, which affect the vast majority of the po-
pulation, do not prompt patients to seek medical ad-
vice. Moreover, doctors who very often see patients
complaining of back pain tend to introduce treatment
without appropriate work-up and diagnosis. Conse-
quently, small malignant primary spinal bone tumours
are diagnosed very rarely and usually by accident if
they have not spread beyond bone tissue. These cases
are associated with the highest chances of recovery
provided that no mistakes are made in the diagnostic
work-up and especially during the biopsy and sur-
gical treatment.

The extreme rarity of malignant tumours of the
spine and the dissipation of the diagnosed and treated
cases between various centres significantly hinder
their detailed analysis. Consequently, it is imperative
that all cases of diagnosed and treated patients are
described. This would allow for a better understand-
ing of the disease and developing consistent guideli-
nes concerning the diagnostic work-up and treatment.
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