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1. Wstęp

Identyfikacja mutacji w genie KIT oraz wprowa-
dzenie badania immunohistochemicznego na obec-
ność jego produktu białkowego (CD117) całkowicie 
zmieniło diagnostykę nowotworów mezenchymal-
nych przewodu pokarmowego (NMPP). Badania 
te ujawniły, że zdecydowaną większość NMPP sta-
nowią nowotwory podścieliskowe (gastrointestinal 
stromal tumors – GIST). Występują one głównie 
w  ścianie żołądka (60–70% ogółu przypadków), 
a  w  następnej kolejności w  ścianie jelita cienkiego 
(20–30%). Pozostała część nowotworów podście-
liskowych (< 10%) wywodzi się z  przełyku, jelita 
grubego (okrężnicy i  odbytnicy), krezki i  sieci [1]. 
Szczegółową charakterystykę morfologii nowotwo-
rów podścieliskowych oraz zasady ich diagnostyki 
przedstawiono w poprzednim suplemencie kwartal-
nika [2].

Fakt, że większość NMPP stanowią nowotwory 
podścieliskowe, nie zwalnia patologa z  przeprowa-
dzenia skrupulatnej diagnostyki różnicowej, zwłasz-
cza w  przypadku zmian zlokalizowanych w  tych 
odcinkach przewodu pokarmowego, w  których no-
wotwory podścieliskowe występują rzadko (np. prze-
łyk). Błędne rozpoznanie nowotworu podścielisko-
wego może bowiem skutkować nieskuteczną terapią 
blokerami receptora CD117 [3]. W trakcie diagno-
styki różnicowej nowotworów podścieliskowych nale-
ży również pamiętać o innych nowotworach, których 
komórki mogą wykazywać ekspresję białka CD117. 
Należą do nich: czerniak, nasieniak, ostra białaczka 
szpikowa (w  tym granulocytic sarcoma), mięsaki: na-
czyniopochodny (angiosarcoma), maziówkowy (syno-
vial sarcoma), tłuszczakomięsak (liposarcoma), mięsak  
Ewinga, mięsak niezróżnicowany (undifferentiated ple-
omorphic sarcoma), włókniakomięsak guzowaty skóry 
(dermatofibrosarcoma protuberans – DFSP), a także roz-
rosty o  typie włókniakowatości (fibromatosis, desmoid 
tumor); te ostatnie zależnie od rodzaju stosowanego 
przeciwciała [3].

Faktyczna częstość występowania NMPP o utkaniu 
odmiennym od nowotworów podścieliskowych jest 
trudna do ustalenia. Z  największych zestawień opar-
tych na retrospektywnych badaniach wszystkich guzów 
nienabłonkowych diagnozowanych w jednym ośrodku 
wynika, że dwie kolejne (pod względem częstości) gru-
py rozrostów nienabłonkowych przewodu pokarmowe-
go to nowotwory o różnicowaniu gładkomięśniowym 
(leiomyoma/leiomyosarcoma) i  nerwowym (schwannoma), 
odpowiednio 16% i 13% ogółu nienabłonkowych roz-
rostów przewodu pokarmowego [4, 5] (tab. I).

Oprócz nowotworów o różnicowaniu mięśniowym 
i  nerwowym w  obrębie przewodu pokarmowego 
występują także inne nowotwory mezenchymalne, 
tj.: rozrosty tkanki włóknistej i  miofibroblastycznej 
[włókniakowatość (desmoid tumor – DT), IFP (inflam-
matory fibroid polyp), IMT (inflammatory myofibroblastic 
tumor), SFT (solitary fibrous tumor)], nowotwory tkanki 
tłuszczowej (lipoma/liposarcoma) [3], pozostałe rozro-
sty mezenchymalne zdarzają się wyjątkowo rzadko; 
w  piśmiennictwie można napotkać jedynie opisy 
pojedynczych przypadków. Utkanie histologiczne 
NMPP ma najczęściej obraz analogiczny do odpowia-
dających im rozrostów tkanek miękkich. Z diagno-
stycznego punktu widzenia szczególną uwagę zwra-
cają te nowotwory, których utkanie mikroskopowe, 
a także wyniki badań dodatkowych są odmienne od 
obserwowanych w odpowiadających im guzach tka-
nek miękkich (patrz podrozdział 3.). W diagnostyce 
NMPP może być pomocny fakt, że niektóre postacie 
histologiczne tych nowotworów mają tendencję do 
lokalizowania się w wybranych warstwach przewodu 
pokarmowego. Rozrosty typu IFP oraz mięsak Ka-
posiego umiejscowione są typowo w  obrębie błony 
śluzowej, nowotwory podścieliskowe oraz nerwiaki 
osłonki Schwanna najczęściej lokalizują się w  mięś
niówce własnej (muscularis propria), a tłuszczakomię-
saki i rozrosty o  typie włókniakowatości z  reguły 
rozwijają się początkowo w obrębie krezki i dopiero 
wtórnie naciekają błonę surowiczą i  pozostałą część 
ściany żołądka bądź jelit [6]. 
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2. �Najczęstsze nienabłonkowe rozrosty 
i nowotwory przewodu pokarmowego 
(z wyłączeniem nowotworów 
podścieliskowych)

2.1. �Nowotwory o różnicowaniu 
gładkomięśniowym

Większość nowotworów przewodu pokarmowego 
diagnozowanych dawniej jako nowotwory gładko- 
mięśniowe (smooth muscle tumors – SMT) okazała się 
nowotworami podścieliskowymi. Należy pamiętać, że 
prawdziwe nowotwory zbudowane z komórek mięśni 
gładkich także występują w ścianie przewodu pokarmo-
wego. Mają one najczęściej niezłośliwy charakter (leio-
myoma), mięsaki o różnicowaniu gładkomięśniowym (le-

iomyosarcoma) zdarzają się zdecydowanie rzadziej [4, 7].  
Dane na temat częstości nowotworów gładkomięś
niowych w  zestawieniu z  nowotworami podścielisko-
wymi w  poszczególnych odcinkach przewodu pokar-
mowego zestawiono w tabeli II.

2.1.1. Mięśniak gładkokomórkowy (leiomyoma)

Mięśniaki to drugie pod względem częstości 
występowania NMPP, ponad dwukrotnie częściej 
stwierdzane u kobiet [8]. Najczęściej są zlokalizowa-
ne w obrębie odbytnicy i okrężnicy rzadziej w ścia-
nie przełyku, a najrzadziej w obrębie żołądka i jelita 
cienkiego [4]. Z reguły występują w postaci pojedyn-
czych guzów. Mnogie mięśniaki przewodu pokarmo-
wego, zwłaszcza gdy towarzyszą mięśniakom innych 
narządów, mogą być składową zespołu MEN1 (mul-

Tabela I. Zestawienie nienabłonkowych nowotworów przewodu pokarmowego w najliczniejszych doniesieniach

Liczba  
przypadków 
ogółem

Liczba (%) poszczególnych typów nienabłonkowych nowotworów 
przewodu pokarmowego

Autor i rok publikacji

nowotwory 
podścieliskowe 

(GISTs)

nowotwory z tkanki 
mięśniowej gładkiej

nowotwory 
o różnicowaniu 

nerwowym

inne

210 127 (60,5) 33 (15,7) 27 (12,8) 23 (11,0) Wang i wsp. 2007 [5]

262 142 (54,0) 85 (32,0) 35 (14,0) Agaimy i Wunsch 2007 [4]

Tabela II. Częstość występowania nowotworów przewodu pokarmowego o różnicowaniu gładkomięśniowym  
w zestawieniu z częstością występowania nowotworów podścieliskowych

Odcinek

przewodu

pokarmowego

Liczba  
guzów ogółem

Liczba  
nowotworów 

podścieliskowych

(GISTs)

Liczba 
mięśniaków

(leiomyoma)

Liczba  
mięsaków

(leiomyosa)

Autor i rok publikacji

przełyk 68 17 48 3 Miettinen i wsp. 2009 [7]

10* 0* 10 0 Agaimy i Wunsch 2007 [4]

żołądek 98* 93* 4 1 Agaimy i Wunsch 2007 [4]

dwunastnica 167 156 6 15 Miettinen i wsp. 2009 [7]

7* 7* 0 0 Agaimy i Wunsch 2007 [4]

jelito cienkie b.d. b.d. 9** 16** Miettinen i wsp. 2009 [7]

37* 35* 1 1 Agaimy i Wunsch 2007 [4]

jelito grube (colon) 42 37 0 7 Miettinen i wsp. 2009 [7]

76* 7* 67*** 2 Agaimy i Wunsch 2007 [4]

odbytnica i odbyt 144 133 3 8 Miettinen i wsp. 2009 [7]
*Dane liczbowe oszacowano na podstawie pracy Agaimy i Wunsch (Langenbecks Arch Surgery 2007; 392: 75-81) opartej na retrospektywnej ocenie 262 
nienabłonkowych guzów przewodu pokarmowego , w tym 142 GISTs zdiagnozowanych w latach 1994–2005 w jednym ośrodku (Nuremberg Clinic Centre) oraz 
wcześniejszego doniesienia tych samych autorów (Langenbecks Arch Surgery 2006; 391: 322-329),  w którym podano,  że odsetek GISTs umiejscowionych w żołądku, 
dwunastnicy, jelicie cienkim i jelicie grubym wynosił odpowiednio: 65%, 4,5%, 24% i 4,5%.
**Za guzy niezłośliwe (nazwane przez Miettinena i wsp. mięśniakami – leiomyoma) uznano dobrze zróżnicowane guzy, których komórki cechują się brakiem atypii 
i małą aktywnością mitotyczną (≤ 5 mitoz/50 HPFs) – u żadnego z chorych nie stwierdzono wznów miejscowych ani przerzutów. Do guzów złośliwych (leiomyosar-
coma) zaliczono wszystkie guzy wykazujące cechy atypii oraz aktywność mitotyczną ≥ 35 mitoz/50 HPFs, bez względu na średnicę guza, a także guz o średnicy 16 
cm, pomimo niewielkiej aktywności mitotycznej (1 mitoza/50 HPFs), w tym ostatnim przypadku czterokrotnie stwierdzono wznowę miejscową [M. Miettinen. AJSP 
2009; 33 (3): 430].
***jelito grube (colon) włącznie z odbytnicą
b.d. – brak danych
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tiple endocrine neoplasia type 1), a  zjawisko to można 
potwierdzić badaniem heterozygotyczności (loss of he-
terozygosity – LOH) w obrębie locus 11q13 [9].

Mięśniaki mogą się wywodzić z mięśniówki błony 
śluzowej (leiomyoma of muscularis mucosae) [7] (ryc. 1.) 
i wówczas przybierają makroskopowo postać polipa 

(typowy obraz makroskopowy mięśniaków odbytnicy 
i okrężnicy) lub rosną w  formie śródściennego guza 
(intramural leiomyoma), najczęściej w przełyku [4, 7]. 
Średnica mięśniaków przewodu pokarmowego wy
nosi 1–22 mm. Niekiedy mogą one osiągać ogromne 
rozmiary (giant leiomyoma) [10]. 

Na mikroskopowy obraz mięśniaków składają się 
pęczki komórek wrzecionowatych o  wydłużonych, 
cygarowatych jądrach i obfitej, eozynofilnej cytopla-
zmie. Atypia komórek guza najczęściej nie jest duża, 
chociaż można spotkać mięśniaki typu bizzare o ana-
logicznym utkaniu jak w symplastic leiomyoma trzonu 
macicy. Aktywność mitotyczna komórek mięśniaka 
nie powinna przekraczać 5 figur podziału w 50 du-
żych polach widzenia [7]. Nie stwierdza się ognisk 
martwicy [8]. 

Wszystkie mięśniaki barwią się na obecność ak-
tyny gładkomięśniowej (smooth muscle actin – SMA), 
desminy i ciężkiego kaldesmonu (H-caldesmon); nato-
miast nie wykazują reakcji na CD34, CD117, DOG1 
i białko S100. Ciekawostką jest obecność w podście-
lisku mięśniaków przełyku licznych mastocytów i ko-
mórek Cajala (obydwa typy wspomnianych komórek 
wykazują ekspresję CD117) [7, 8].

Tabela III. Diagnostyka różnicowa najczęstszych wrzecionowatokomórkowych nowotworów mezenchymalnych przewo-
du pokarmowego

Cecha Nowotwór 
podścieliskowy

Mięśniak gładko- 
komórkowy

Nerwiak osłonki Schwanna 

najczęstsze 
umiejscowienie

żołądek, jelito cienkie przełyk i jelito grube żołądek

typ wzrostu zmienny rozprężający rozprężający, na obwodzie guza obfi-
ty naciek z komórek limfatycznych

komórkowość zmienna (w większości 
guzy bogatokomórkowe)

guz typowo ubogo-
komórkowy

zmienna (w większości guzy  
bogatokomórkowe)

charakterystyczne 
cechy komórek guza 

monomorficzne komórki 
o niewielkim polimor-
fizmie with fibrillary, 

syncytial cytoplasm

monomorficzne komórki 
o tępo zakończonych 

(cygarowatych) jądrach 
i intensywnie eozynofilnej 

cytoplazmie

komórki wrzecionowate tworzące 
pęczki, wśród nich widoczne (co 
najmniej ogniskowo) komórki 

o pseudoatypowych (hiperchroma-
tycznych) jądrach

aktywność mitotyczna zmienna śladowa lub całkowity brak nie przekracza 5 mitoz/50 DPW**

ekspresja antygenów: 
C-KIT oraz DOG

silna (+++) i rozlana* brak brak

ekspresja desminy bardzo rzadko  
(< 5% przypadków,  

ogniskowa)

silna (+++) i rozlana* brak

ekspresja białka S100 bardzo rzadko (<10% 
przypadków, ogniskowa)

brak silna (+++) i rozlana* 

podścielisko guza skąpe zmienne (mogą występować 
pola o myksoidnym wejrze-

niu) 

wyraźne, śluzowo-włókniste z na-
ciekiem z komórek limfatycznych 

i histiocytów

rokowanie zależne od umiejscowie-
nia, średnicy i aktywności 

mitotycznej guza

dobre (nowotwór 
niezłośliwy)

dobre (nowotwór niezłośliwy)

*rozlana reakcja – odczyn w większości komórek guza 
**DPW – duże pola widzenia (powiększenie 400×)

Rycina 1. Polipowaty guz ściany esicy. Mięśniak gładkoko-
mórkowy (leiomyoma). Barwienie IHC na obecność aktyny 
gładkomięśniowej (SMA) 
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W  diagnostyce różnicowej mięśniaków przewodu 
pokarmowego należy uwzględnić przede wszystkim 
nowotwory podścieliskowe (tab. III), a w przypadku żo-
łądka dodatkowo nerwiaki typu schwannoma [8].

2.1.2. Mięśniakomięsak gładkokomórkowy (leiomyosarcoma)
Złośliwe nowotwory z  komórek o  różnicowaniu 

gładkomięśniowym (leiomyosarcoma) przewodu pokar-
mowego są niezwykle rzadkie. Dotyczy to w  szcze-
gólności przełyku i żołądka. Nieco częściej opisywano 
je w ścianie dwunastnicy, jelita cienkiego oraz odbyt-
nicy (tab. II, ryc. 2.). Z  reguły mają postać guzów 
o znacznych rozmiarach: 10–19 cm (średnio 13 cm), 
i obejmują pełny przekrój ściany. Histologicznie nie 
różnią się od mięsaków typu leiomyosarcoma innych 
lokalizacji; zbudowane są z pęczków komórek wrze-
cionowatych o  tępo zakończonych jądrach; cechują 
się one dużą atypią i znaczną aktywnością mitotyczną 
(z reguły ≥ 35 figur podziału w 50 DPW; ryc. 3.–5.), 
a także obecnością ognisk martwicy skrzepowej [8]. 

Należy jednak pamiętać, że guzy o  znacznych roz-
miarach, tj. średnicy kilkunastu centymetrów, mogą 
się cechować złośliwym charakterem nawet w przy-
padku znikomej aktywności mitotycznej komórek 
nowotworowych (1 mitoza/50 DPW) [7].

Rycina 2. Nowotwór ściany kątnicy. Mięśniakomięsak 
gładkokomórkowy (leiomyosarcoma). Barwienie HE

Rycina 4. Mięśniakomięsak gładkokomórkowy (leiomyosar-
coma). Komórki wrzecionowate o tępo zakończonych (cyga-
rowatych) jądrach, w niektórych komórkach jądra o dużej 
atypii. W części komórek widoczne okołojądrowe wakuole.  
Barwienie HE

Rycina 3. Mięśniakomięsak gładkokomórkowy (leiomyosar-
coma). Pęczki komórek wrzecionowatych o równoległym 
przebiegu. Barwienie HE

Rycina 5. Mięśniakomięsak gładkokomórkowy (leiomyosar-
coma). Komórki z obecnością figur podziału.  Barwienie HE

Rycina 6. Mięśniakomięsak gładkokomórkowy (leiomyosar-
coma). Barwienie IHC na obecność desminy; dodatnia reak-
cja w komórkach nowotworowych
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Mięsaki typu leiomyosarcoma cechują się zawsze silną 
i rozlaną ekspresją SMA, a reakcja na obecność desminy 
(ryc. 6.) i kaldesmonu może wypadać dodatnio jedynie 
w części komórek guza i może mieć charakter ognisko-
wy. Barwienie przy użyciu przeciwciał przeciwko cyto-
keratynom o szerokim spektrum wypada z reguły do-
datnio, przynajmniej w części utkania guza. Reakcje na 
obecność białka S100 oraz antygenów CD117 i DOG1 
zawsze dają wynik ujemny [8].

Zdaniem Gaurava Aggarwala i wsp. mięsaki typu 
leiomyosarcoma umiejscowione w okrężnicy mają zawsze 
agresywny charakter, bez względu na rozmiary guza 
i jego aktywność mitotyczną. Przeciwnie, leiomyosarco-
ma umiejscowione w prostnicy mają częściej niewielkie 
rozmiary i cechują się lepszym rokowaniem [11]. 

2.2. Nowotwory o różnicowaniu nerwowym

Nowotwory o różnicowaniu nerwowym pod wzglę-
dem częstości występowania stanowią trzecią (po nowo-
tworach podścieliskowych i mięśniowych) grupę NMPP. 
W  przeciwieństwie do nowotworów tkanek miękkich 
wszystkie nowotwory z tej grupy rozrostów mają charak-
ter niezłośliwy. Wśród nich dominują nerwiaki osłonek 
Schwanna (schwannoma), przy czym guzy typu schwan-
noma o klasycznym utkaniu mikroskopowym obserwo-
wanym w przypadku guzów wywodzących się z nerwów 
obwodowych widywane są w przewodzie pokarmowym 
wyjątkowo. Przeciwnie, większość nerwiaków z komó-
rek Schwanna rozwijających się w ścianie przewodu po-
karmowego charakteryzuje się szczególnym obrazem 
morfologicznym i unikalnymi zmianami molekularny-
mi, dlatego określa się je terminem nerwiaki osłonek 
Schwanna przewodu pokarmowego (GI schwannomas); 
omówiono je w podrozdziale 3.1.

Z innych nowotworów o różnicowaniu nerwowym 
występujących w ścianie przewodu pokarmowego na-
leży wymienić przyzwojaki (paraganglioma) [12] oraz 
guzy ziarnistokomórkowe Abrikosowa (granular cell tu-
mor) [13]. Doniesienia na temat obu wymienionych gu-
zów mają charakter kazuistyczny. Złośliwa postać guza 
ziarnistokomórkowego to jedyny opisany dotychczas 
przykład złośliwego rozrostu pochodzenia nerwowego 
w przewodzie pokarmowym [14]. Na osobną uwagę 
zasługuje również rozrost o  typie cellular schwannoma 
[15], gdyż ze względu na bogatokomórkowy charakter 
utkania i widoczne w obrazie mikroskopowym pęczki 
komórek wrzecionowatych może być on błędnie zali-
czany do nowotworów złośliwych. W przeciwieństwie 
do złośliwych nowotworów mezenchymalnych, cellular 
schwannoma (także w ścianie przewodu pokarmowego) 
ma charakter dobrze odgraniczonego guza zbudo-
wanego z  komórek niewykazujących cech atypii ani 
znaczącej aktywności proliferacyjnej (znikoma liczba 
mitoz, indeks proliferacyjny Ki67 ok. 1%). Wszystkie 
komórki guza cechują się silnym odczynem na obec-
ność białka S100, nie wykazują natomiast reakcji na 
obecność antygenów: CD34, CD117, SMA i desminy. 

Leczeniem z wyboru jest chirurgiczne usunięcie guza 
z marginesem zdrowych tkanek; nie stwierdza się na-
wrotów po radykalnym usunięciu zmiany [15].

2.3. �Nowotwory o różnicowaniu 
fibroblastycznym (włóknistokomórkowym) 
i miofibroblastycznym

Wśród NMPP zbudowanych z komórek o morfo-
logii zbliżonej do fibroblasta wyróżnia się nowotwory 
wywodzące się pierwotnie ze ściany przełyku, żołądka 
lub jelit oraz nowotwory, które wtórnie zajmują prze-
wód pokarmowy, a  pierwotnie powstają w  najbliż-
szym jego otoczeniu. Do pierwszej z wymienionych 
dwóch grup nowotworów należą polipy typu IFP 
(inflammatory fibroid polyp) oraz zapalne guzy miofi-
broblastyczne (inflammatory myofibroblastic tumors).  
Najczęstszym przedstawicielem rozrostów fibrobla-
stycznym powstającym w obrębie krezki jelita i wtór-
nie naciekającym jego ścianę jest włókniakowatość 
(fibromatosis/desmoid tumor).

2.3.1. Polipy typu IFP (inflammatory fibroid polyps) 

Polipy IFP są nowotworami występującymi wyłącz-
nie w przewodzie pokarmowym, dlatego zostały omó-
wione w dalszej części artykułu (patrz punkt 3.2.).

2.3.2. �Włókniakowatość typu głębokiego (fibromatosis, 
desmoid tumor)

Jest to nowotworowy rozrost komórek miofi-
broblastycznych o  miejscowo agresywnym typie 
wzrostu. Śródbrzuszna odmiana nowotworu (intra-
-abdominal desmoid) lokalizuje się najczęściej w ob-
rębie krezki i wtórnie nacieka ścianę jelita. U dzie-
ci, nastolatków i  osób w  młodym wieku brzuszna 
odmiana guza może przebiegać z rodzinną polipo-
watością jelita (familial adenomatous polyposis; zespół 
Gardnera). 

Makroskopowo nowotwór ma zwykle postać dość 
dobrze odgraniczonego guza (odmiennie niż w tkan-
kach miękkich) o znacznych rozmiarach; średnicy od 
kilku do kilkunastu centymetrów. Pomimo makro-
skopowego, rzekomo rozprężającego typu wzrostu 
histologiczne utkanie guza charakteryzuje się rozle-
głym naciekaniem całej ściany jelita wraz z otaczają-
cą go krezką. Obraz mikroskopowy guza tworzą lite 
układy i płyty (solid sheets) z komórek wrzecionowa-
tych o niewielkim polimorfizmie i  znikomej aktyw-
ności mitotycznej [16] (ryc. 7.).

Potwierdzeniem rozpoznania nowotworu jest 
stwierdzenie jądrowej reakcji z  przeciwciałem prze-
ciwko β-kateninie powstającej na skutek mutacji 
genu CTNNB1. Jądrowy odczyn na β-kateninę ob-
serwuje się w ok. 80% przypadków włókniakowato-
ści typu głębokiego (ryc. 7., wstawka). Oprócz tego 
komórki guza wykazują ekspresję SMA, a  czasami 
także desminy [8, 16].
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Rozpoznanie nowotworu może nastręczać trudności. 
Proliferujące komórki wrzecionowate cechują się zniko-
mym polimorfizmem, co może prowadzić do błędnego 
rozpoznania nowotworu podścieliskowego. Diagnosty-
kę różnicową komplikuje fakt, że w części przypadków 
opisywano w komórkach DT (desmoid tumor) dodatnią 
reakcję na CD117; jest ona zależna od rodzaju stosowa-
nego przeciwciała (tab. IV). W części przypadków DT 
utkanie guza jest ubogokomórkowe, a jego podścieli-
sko przybiera charakter myksoidny, co imituje obraz 
mikroskopowy nodular fasciitis [8]. Ubogokomórkową 
odmianę włókniakowatości należy również różnicować 
z idiopatycznym włóknieniem przestrzeni zaotrzewno-
wej (idiopathic retroperitoneal fibrosis – IRF; choroba Or-
monda). Jest to przewlekły proces zapalny połączony 
z  włóknieniem w  obrębie przestrzeni zaotrzewnowej 
prowadzącym do zwężenia jednego lub obu moczowo-
dów i brzusznego odcinka aorty [17]. W nielicznych 
przypadkach naciek zapalny i włóknienie mogą obej-
mować również ścianę dwunastnicy [18] i  jelita [19]. 
Patofizjologia zmiany nie została ostatecznie wyjaśnio-
na. Nie można wykluczyć związku wspomnianej zmia-
ny z immunoglobulin G4-related sclerosing disease [17]. Na 
mikroskopowy obraz zmiany składa się przewlekły na-
ciek zapalny z histiocytów, plazmocytów i limfocytów, 
miejscami z tworzeniem grudek chłonnych, oraz włók-
nienie (ryc. 8.). Różnicowanie pomiędzy włókniako-
watością i idiopathic retroperitoneal fibrosis ma znaczenie 
kliniczne, gdyż w części przypadków IRF stwierdza się 
odpowiedź na leczenie sterydami.

2.3.3. Odosobniony guz włóknisty (solitary fibrous tumor)

Odosobniony guz włóknisty (STF) zaliczany jest 
do nowotworów fibroblastycznych o pośredniej zło-
śliwości (rzadko dających przerzuty). Najczęściej 
rozwija się w obrębie opłucnej i otrzewnej. Niektóre 
z guzów występujących w otrzewnej sprawiają wra-

żenie „przytwierdzonych” do surowicówki jelita. Ma-
kroskopowo guz jest zawsze dobrze odgraniczony. Na 
mikroskopowy obraz guza składają się komórki wrze-
cionowate, najczęściej o  niewielkim polimorfizmie, 
tworzące bezładne układy (haphazardous pattern). Ce-
chą charakterystyczną komórek guza typu SFT jest 
silna i rozlana reakcja na CD34. W przeciwieństwie 
do GIST komórki nowotworu nie wykazują reakcji 
na CD117 [8, 16].

2.3.4. �Zapalny guz miofibroblastyczny  
(inflammatory myofibroblastic tumor)

Zapalny guz miofibroblastyczny (IMT) to nowo-
twór o granicznej złośliwości, który może lokalizować 
się w ścianie jelita [20] lub żołądka [21, 22]. Opisano 
również pojedynczy przypadek IMT w obrębie bro-
dawki Vatera [23]. 

 Większość guzów tego typu rozwija się w obrębie 
mięśniówki własnej ściany przewodu pokarmowego, 
a  następnie w  sposób naciekający zajmuje warstwę 
podśluzową i  śluzówkę, co skutkuje jej owrzodze-
niem. 

Podstawowym elementem mikroskopowego utka-
nia guza są wrzecionowate komórki o  charaktery-
stycznych owalnych, pęcherzykowatych jądrach z ma-
łym, centralnie umieszczonym jąderkiem. Towarzyszą 
im liczne komórki limfatyczne (limfocyty i plazmocy-
ty), a czasami także neutrofile i eozynofile. Podścieli-
sko guza może mieć charakter myksoidny lub włókni-
sty. W zależności od ilościowego stosunku składowej 
komórkowej i  podścieliska wyróżnia się trzy mikro-
skopowe odmiany guza: postać z dominacją myksoid-
nego komponentu podścieliskowego (myxoid pattern), 
która przypomina utkanie nodular fasciitis (ryc. 9.), 
postać ubogokomórkową z  nasilonym włóknieniem 
podścieliska imitującą włókniakowatość (fibromatosis, 
desmoid tumor) oraz postać bogatokomórkową, którą 

Rycina 7. Nowotwór krezki jelita cienkiego. Włókniako-
watość typu głębokiego (mesenteric fibromatosis, desmoid tu-
mor). Widoczne naciekanie warstwy mięśniowej jelita. Bar-
wienie HE. W badaniu IHC dodatnia reakcja jądrowa na 
obecność β-kateniny (wstawka)

Rycina 8. Choroba Ormonda (idiopathic retroperitoneal fibro-
sis). Masywne włóknienie połączone z przewlekłym nacie-
kiem zapalnym, zdominowanym przez limfo- i plazmocyty 
(wstawka). Barwienie HE



S96

Janusz Ryś, Ewa Chmielik

należy różnicować z innymi monofazowymi mięsaka-
mi wrzecionowatokomórkowymi (ryc. 10.) [24]. 

Charakterystycznym dla IMT odczynem immuno-
histochemicznym jest reakcja na białko ALK1, ale wy-
stępuje ona jedynie w połowie badanych przypadków. 
Reakcja ta ma najczęściej charakter cytoplazmatyczny. 
W połowie badanych przypadków stwierdza się rów-
nież reakcję na desminę, częściej obserwuje się odczyn 
na SMA. Reakcje na antygen CD117 i DOG1 dają wy-
nik ujemny. Rozpoznanie IMT można również potwier-
dzić za pomocą fluorescencyjnej hybrydyzacji in situ 
(fluorescent in situ hybridization – FISH) z użyciem sondy 
typu ALK1 break apart probe [25] (ryc. 9., wstawka). 

Zapalne guzy miofibroblastyczne umiejscowione 
w obrębie jamy brzusznej cechują się głównie miejsco-
wo agresywnym typem wzrostu i obecnością częstych 
nawrotów po leczeniu operacyjnym. Odsetek przerzu-
tów odległych jest niewielki i nie przekracza 5%.

2.4. Nowotwory o różnicowaniu tłuszczowym

2.4.1. Tłuszczak (lipoma) 

Tłuszczaki stanowią ok. 5% nowotworów przewo-
du pokarmowego. Najczęściej lokalizują się w okręż-
nicy (65–75%), głównie po stronie prawej (wstępni-
ca), w następnej kolejności w poprzecznicy, zstępnicy, 

Tabela IV. Diagnostyka różnicowa wrzecionowatokomórkowych rozrostów przewodu pokarmowego o różnicowaniu 
fibroblastycznym i miofibroblastycznym

Parametr Inflammatory 
fibroid polyp

Inflammatory  
myofibroblastic tumor

Fibromatosis  
(desmoid tumor)

Idiopathic  
retroperitoneal fibrosis

definicja (biolo-
gia nowotworu)

niezłośliwy 
nowotwór 

ograniczony do 
ściany p.p.

nowotwór o granicz
nej złośliwości (rzadko 

przerzutujący)

nowotwór fibroblas-
tyczno-miofibroblas-
tyczny o miejscowej 

złośliwości

reaktywny rozrost tkanki 
włóknistej, najczęściej 
z objawami zwężenia 

moczowodu

wiek chorych głównie  
6. dekada

głównie 5. dekada 70–90% stanowią 
kobiety w wieku re-

produkcyjnym

5.–6. dekada życia – zmia
na nie występuje u cho-
rych < 20. roku życia

płeć (M : K) nieco częściej 
u kobiet

M : K = 1 : 1 głównie kobiety M : K = 3 : 1

umiejscowienie ściana 
odźwiernika 

i jelita krętego

ściana jelita cienkiego lub 
grubego, rzadziej żołądka

przestrzeń zaotrzew
nowa; możliwe 

(rzadko) wtórne zajęcie 
ściany p.p.

przestrzeń zaotrzew
nowa; możliwe (jedynie 

wyjątkowo) wtórne zajęcie 
ściany p.p.

typ wzrostu rozprężający naciekający, ale w 1/3 
rośnie w formie polipa

naciekający naciekający

komórkowość 
guza

utkanie roz-
rostu ubogo-
komórkowe, 

liczne komórki 
nacieku zapalnego 

zmienna; obok pól 
bogatokomórkowych 
ogniska zdominowane 

przez myksoidną macierz 
pozakomórkową 

zmienna; obok pól 
bogatokomórkowych 
ogniska zdominowane 
przez myksoidną ma
cierz pozakomórkową 

utkanie ubogo- 
komórkowe, złogi kola-

genu

morfologia 
komórek  
rozrostu

komórki 
wrzecionowate 
i gwiazdkowate 

(stellate cells)

komórki wrzecionowate 
tworzące ogniskowo 

pęczki

komórki 
wrzecionowate o mini-
malnym polimorfizmie

komórki wrzecionowate 
bez cech atypii

naciek zapalny obfity głównie limfocyty  z reguły nieznaczny tylko w początkowym 
stadium choroby (później 

dominuje włóknienie)

skład nacieku 
zapalnego

dominują  
eozynofile, do-

datkowo: histio-
cyty i limfocyty

plazmocyty i limfocyty, 
z tworzeniem grudek 

chłonnych

limfocyty plazmocyty, limfocyty 
(z tworzeniem grudek 
chłonnych), histiocyty

markery im-
munohistoche-
miczne

CD34, w 10–
20% przypad-

ków SMA

SMA, desmina (ognis-
kowy odczyn w ok. 50% 

przypadków), ALK1

SMA, desmina (ognis-
kowa), jądrowa reakcja 

na β-kateninę

brak

marker  
molekularny

aktywująca 
mutacja genu 

PDGFRA

rearanżacja genu ALK1 mutacja genu  
CTNNB1

brak

SMA – aktyna gładkomięśniowa (smooth muscle actin); p.p. – przewód pokarmowy
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Rycina 10. Zapalny guz miofibroblastyczny (inflammatory 
myofibroblastic tumor). Postać bogatokomórkowa, wymagająca 
różnicowania z mięsakiem. Barwienie HE

Rycina 9. Zapalny guz miofibroblastyczny (inflammatory 
myofibroblastic tumor). Postać z dominacją myksoidnej skła-
dowej podścieliska. W centrum widoczna charakterystycz-
na komórka nowotworu o pęcherzykowatym jądrze z wy-
raźnym jąderkiem. Barwienie HE. Badanie FISH z użyciem 
sondy typu ALK1 break apart probe (wstawka)

odbytnicy i  odbycie. Około 20–25% tłuszczaków 
umiejscowionych jest w  jelicie cienkim (najczęściej 
w krętym). Małe tłuszczaki (średnicy < 2 cm) są z re-
guły bezobjawowe, większe mogą powodować dolegli-
wości bólowe, biegunki, krwawienia i wgłobienia [8]. 
Tłuszczaki wywodzą się głównie z tkanki tłuszczowej 
podśluzówki (90%), a  jedynie nieliczne rozwijają się 
w  obrębie surowicówki (10%). Obraz histologiczny 
tłuszczaków przewodu pokarmowego jest identyczny 
jak w tkankach miękkich i innych narządach.

2.4.2. Tłuszczakomięsak (liposarcoma)

Tłuszczakomięsaki najczęściej występują w przestrze-
ni zaotrzewnowej i w śródpiersiu, a jeżeli dochodzi do za-
jęcia ściany przewodu pokarmowego, to ma ono z reguły 
wtórny charakter. Pierwotne tłuszczakomięsaki prze
wodu pokarmowego stwierdzane są znacznie rzadziej; 
do 2014 r. opisano niespełna 70 przypadków, w  tym 
32 przypadki umiejscowione w przełyku, 17 w żołąd-
ku i 19 w obrębie jelit. W zdecydowanej większości guz 
miał utkanie dobrze zróżnicowanego tłuszczakomięsaka 
(well-differentiated liposarcoma) i wyrastał w  formie poli-
pa do światła przewodu [26–29]. Jedynie u nielicznych 
chorych odnotowano tłuszczakomięsaki odróżnicowane 
(dedifferentiated liposarcoma) [30–33] lub wielopostaciowe 
(pleomorphic liposarcoma) [34, 35]. W wybranych dobrze 
zróżnicowanych [27, 28, 36, 37] i  odróżnicowanych 
tłuszczakomięsakach [30, 31] rozpoznanie potwierdzo-
no badaniem molekularnym, które ujawniło w komór-
kach nowotworowych równoczesną amplifikację genów 
MDM2 i CDK4 (amplifikacja regionu 12q13-15). 

Hasanabadi i wsp. [38], Rivkind i wsp. [39] oraz 
Gutsu i wsp. [40] opisali przypadki tłuszczakomięsaka 
śluzowego (myxoid liposarcoma), odpowiednio: przełyku, 
jelita cienkiego i okrężnicy, ale w żadnym z nich nie po-
twierdzono rozpoznania wspomnianego podtypu tłusz-
czakomięsaka wiarygodnymi testami laboratoryjnymi. 

2.5. �Nowotwory o różnicowaniu naczyniowym

2.5.1. Naczyniak (hemangioma, hemangiolymphangioma)

Niezłośliwe nowotwory naczyniowe przewodu po-
karmowego występują bardzo rzadko. W większości 
przypadków umiejscowione są w jelicie cienkim [41–
43]. Dwukrotnie rzadziej stwierdza się je w  jelicie 
grubym [43, 44]. 

Makroskopowo naczyniaki mają postać wyraźne-
go guzka, średnicy 0,5–3,5 cm, w części przypadków 
wystającego do światła jelita w formie polipa. Są one 
typowo umiejscowione w błonie podśluzowej i jedy-
nie w  niewielkim stopniu zajmują śluzówkę, dlate-
go rzadko prowadzą do jej owrzodzenia. W obrazie 
mikroskopowym zmiany widoczna jest proliferacja 
naczyń różnego kalibru (limfatycznych, kapilarnych 
i żylnych), wśród których najczęściej dominują cien-
kościenne naczynia limfatyczne. Wszystkie naczynia 
są wyścielone pojedynczą warstwą komórek śród-
błonka cechujących się dodatnią reakcją na obec-

ność antygenu CD31 i/lub podoplaniny (D2-40), 
przy czym obie reakcje mają heterogenny charakter 
i mogą występować jedynie ogniskowo. Ze względu 
na współistnienie naczyń krwionośnych i  limfatycz-
nych, potwierdzone w  badaniach immunohistoche-
micznych, niektórzy autorzy określają naczyniaki je-
lita terminem „hemangiolymphangioma” [43]. 

Naczyniaki jelita należy różnicować z „malforma-
cjami naczyniowymi”. Te ostatnie częściej dotyczą 
żołądka niż jelit, a  w  obrazie histologicznym cha-
rakteryzują się nagromadzeniem w obrębie śluzówki 
licznych grubościennych naczyń, najczęściej tętni-
czych, rzadziej żylnych lub o  charakterze połączeń 
tętniczo-żylnych. W  przeciwieństwie do naczynia-
ków, w obrębie zmian o typie „malformacji naczynio-
wych” widoczne są dodatkowo naczynia zmienione 
tętniakowato (aneurysmal-like cavities) oraz ogniska 
wylewów krwawych. Jeżeli badany histologicznie 
materiał tkankowy obejmuje również błonę podślu-
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zową, to w przypadku „malformacji naczyniowych” 
można w jej obrębie dostrzec większego kalibru tzw. 
naczynia odżywiające (feeder vessels) [43].

2.5.2. Mięsak naczyniowy (angiosarcoma)

Pierwotne mięsaki naczyniowe przewodu pokar-
mowego są bardzo rzadkie. Z zestawienia sporządzo-
nego przez Ni i wsp. wynika, że do 2013 r. opisano 
w  literaturze anglosaskiej jedynie 28 przypadków 
angiosarcoma jelita cienkiego [45]. Najliczniejszą gru-
pę 8 przypadków pochodzących z  jednego ośrodka 
przedstawili Allison i  wsp. [46]. U  5 chorych guz 
stwierdzono w  ścianie jelita cienkiego, a u 3 w ob-
rębie jelita grubego. Spośród nich jedynie 4 okazały 
się pierwotnymi mięsakami przewodu pokarmowe-
go. W pozostałych przypadkach zmiany miały cha-
rakter przerzutowy, a ogniska pierwotne stwierdzono 
w przestrzeni zaotrzewnowej i sutku.

Histologicznie mięsaki naczyniowe najczęściej zbu-
dowane są z  komórek nabłonkowatych, tworzących 
lite pola, w których obrębie można zauważyć jedynie 
delikatne szczeliny tkankowe sugerujące naczyniowe 
różnicowanie nowotworu (ryc. 11.). O  ostatecznym 
rozpoznaniu decyduje badanie immunohistochemicz-
ne komórek guza, które w każdym przypadku ujaw-
nia dodatnią reakcję na obecność antygenów: CD31  
(ryc. 11., wstawka) i CD34 oraz czynnika 8. Dodat-
kowo w części przypadków w komórkach guza stwier-
dza się ekspresję antygenów nabłonkowych (pancyto-
keratyn AE1/AE3, cytokeratyny 7 i 19 oraz CAM5.2).

Diagnostyka różnicowa mięsaków naczyniowych 
winna obejmować przede wszystkim rzekomonowo-
tworowe rozrosty naczyń o typie florid vascular prolife-
ration (FVP). Część tego typu rozrostów naczyniowych 
powstaje wskutek wgłobienia jelita i  towarzyszą im 
martwicze zmiany w obrębie śluzówki z następczym 
jej owrzodzeniem obserwowane w bezpośrednim są-
siedztwie FVP. W  przeciwieństwie do mikroskopo-
wego obrazu mięsaka naczyniowego, utkanie FVP 

cechuje się zrazikową (lobularną) budową, a prolife-
rujące komórki śródbłonka nie wykazują cech atypii 
ani znaczącej aktywności mitotycznej. Nigdy nie wy-
kazują również atypowych figur podziału. Ogniskowo 
zmiana może mieć charakter bogatokomórkowy [47]. 

Rokowanie w przypadku mięsaków naczyniowych 
przewodu pokarmowego jest złe. Większość chorych 
umiera z  powodu rozsiewu mięsaka w  ciągu 1–33 
miesięcy (mediana 6 miesięcy) od rozpoznania [46]. 

2.5.3. Mięsak Kaposiego (Kaposi sarcoma)

Mięsak Kaposiego jest złośliwym nowotworem na-
czyniowym, umiejscowionym pierwotnie najczęściej 
w  obrębie skóry i  błon śluzowych, ale może również 
dotyczyć węzłów chłonnych i innych narządów, w tym 
przewodu pokarmowego. Izolowane zmiany w  prze-
wodzie pokarmowym stwierdzane są bardzo rzadko, 
u niespełna 4% chorych. Zajęcie przewodu pokarmo-
wego ma z  reguły charakter bezobjawowy; u  części 
chorych stwierdza się cechy krwawienia z górnego lub 
dolnego odcinka przewodu pokarmowego, nudności 
oraz wymioty. Objawy zależą od umiejscowienia zmian; 
najczęściej są one stwierdzane w żołądku i dwunastnicy, 
rzadziej w jelitach [48–50]. Choroba występuje w po-
staci czterech odmian kliniczno-morfologicznych: kla-
sycznej, endemicznej, jatrogennej oraz związanej z na-
bytym niedoborem układu odpornościowego (AIDS). 
Bez względu na postać kliniczną morfologia zmian 
występujących w  przebiegu choroby jest identyczna 
i obejmuje trzy fazy. W pierwszej fazie (patch phase) na-
stępuje proliferacja drobnych, rozgałęzionych kanałów 
naczyniowych, które są wysłane pojedynczą warstwą 
komórek śródbłonka o umiarkowanym polimorfizmie. 
W  otoczeniu wspomnianych kanałów naczyniowych 
widoczny jest naciek z limfocytów, plazmocytów oraz 
wynaczynionych erytrocytów. Rozpoznanie mięsaka na 
tym etapie zmian morfologicznych jest bardzo trudne; 
pomocna w  diagnostyce jest obecność rozproszonych 
atypowych komórek wrzecionowatych w  bezpośred-
nim sąsiedztwie kanałów naczyniowych. W  drugiej 
fazie (plaque stage) wspomniane zmiany mikroskopo-
we są bardziej nasilone; liczba proliferujących naczyń 
jest większa, a naciek zapalny bardziej obfity. W fazie 
guzkowej (nodular stage) dominuje proliferacja atypo-
wych komórek wrzecionowatych, które tworzą pęczki 
oddzielone szczelinami wypełnionymi przez erytrocy-
ty oraz PAS-pozytywne szkliste ciała (hyaline bodies). 
Zarówno komórki wyściółki naczyń i szczelinowatych 
przestrzeni, jak i  komórki wrzecionowate cechują się 
ekspresją antygenów naczyniowych (CD31, CD34, 
ERG), podoplaniny oraz jądrową reakcją na obecność 
antygenu wirusa HHV8 (human herpes virus) [51–53].

2.6. �Nowotwory przewodu pokarmowego, 
których odpowiedniki w tkankach 
miękkich zaliczane są do grupy 
o „niepewnym różnicowaniu”

Zgodnie z aktualną klasyfikacją WHO, ta grupa no-
wotworów obejmuje jednostki kliniczno-morfologicz-

Rycina 11. Mięsak naczyniowy (angiosarcoma) odbytni-
cy z przetoką do pochwy i przerzutem do jelita cienkiego. 
Barwienie HE. Komórki nowotworu z ekspresją antygenu 
CD31 (wstawka)
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ne zarówno o nieustalonym dotychczas różnicowaniu, 
jak i guzy, które wykazują różnicowanie odmienne od 
mezenchymalnego, np. po części nabłonkowe (synovial 
sarcoma, epithelioid sarcoma), melanocytarne (clear cell 
sarcoma – PEComa) lub mioepitelialne (mixed tumor of 
soft parts, parachordoma). Niektóre z tych nowotworów 
opisano również w obrębie przewodu pokarmowego, 
z  tym że większość doniesień na temat wymienio-
nych guzów miało charakter wyłącznie kazuistyczny. 
W  dostępnym piśmiennictwie można spotkać opisy 
pojedynczych pierwotnych nowotworów przewodu 
pokarmowego o  utkaniu typowym dla mięsaka na-
błonkowatego (epithelioid sarcoma) [54] i pęcherzyko-
wego (alveolar soft part sarcoma) [55], mięsaka Ewinga 
[56–58] i włókniejącego guza drobnookrągłokomór-
kowego (desmoplastic small round cell tumor) [59–61]. 
Nieco częstsze są opisy mięsaka maziówkowego oraz 
guza z  komórek PEC (PEComa). Utkanie histolo-
giczne mięsaka jasnokomórkowego umiejscowionego 
w przewodzie pokarmowym ma charakter wyjątkowy, 
dlatego został on opisany w rozdziale 3.

2.6.1. Mięsak maziówkowy (synovial sarcoma)

W piśmiennictwie opisano dotąd zaledwie 30 przy
padków pierwotnego mięsaka maziówkowego prze-
wodu pokarmowego. Połowa z  nich była umiejsco-
wiona w obrębie żołądka [62–65], w 9 przypadkach 
mięsak rozwinął się w  ścianie przełyku [66–70]. 
W obrębie dwunastnicy [71], jelita cienkiego [72], 
okrężnicy [73] i prostnicy [74] odnotowano jedynie 
pojedyncze przypadki. Makroskopowo nowotwór 
przyjmował dwie formy: wyrastał w formie polipa do 
światła przełyku [68] lub żołądka [62] bądź rozlegle 
naciekał ścianę narządu [69, 70]. Utkanie histologicz-
ne w 2/3 opisanych przypadków tworzyła monotonna 
proliferacja komórek wrzecionowatych (postać mono-
fazowa), z których przynajmniej część cechowała się 
ekspresją cytokeratyn lub antygenu EMA [63–66].  
Pozostałe guzy miały budowę dwufazową; w  ich 
utkaniu, obok składowej wrzecionowatokomórko-
wej, stwierdzano komórki nabłonkowe tworzące do-
brze zróżnicowane układy gruczołopodobne [62, 65,  
67, 68]. W 3 guzach opisano obecność dodatkowej 
składowej o charakterze nisko zróżnicowanego mię-
saka (poorly differentiated synovial sarcoma) [65, 67, 68]. 

Rozpoznanie mięsaka maziówkowego jedynie na 
podstawie badania mikroskopowego preparatów bar-
wionych rutynowo hematoksyliną-eozyną jest bardzo 
trudne, gdyż jego obraz mikroskopowy może imito-
wać zarówno metaplastycznego raka (carcinosarcoma), 
jak i  wiele nowotworów wrzecionowatokomórko-
wych, w  tym nowotwory podścieliskowe przewodu 
pokarmowego. W diagnostyce różnicowej mogą być 
pomocne wyniki badań immunohistochemicznych. 
Większość mięsaków maziówkowych wykazuje do-
datni odczyn na obecność antygenów nabłonkowych, 
wimentyny i  antygenu CD99, nie wykazuje zaś re-

akcji na SMA, desminę i  CD117 [62, 64, 65, 72]. 
Wyjątek stanowi doniesienie Wonga i  wsp. [63], 
w którym autorzy przedstawili 2 przypadki monofa-
zowego mięsaka maziówkowego żołądka z ekspresją 
antygenów CD117 i DOG1. W żadnym z nich nie 
stwierdzono mutacji w genach KIT i PDGFRA.

Ostateczne rozpoznanie mięsaka maziówkowego 
przewodu pokarmowego winno być potwierdzone 
badaniem cytogenetycznym na obecność translokacji 
t(X;18) [67] lub badaniem molekularnym techniką 
łańcuchowej reakcji polimerazy (oznaczanie genu fu-
zyjnego SYT-SSX1 lub SYT-SSX2) [62, 64, 65, 71, 
72] bądź techniką FISH (np. z  użyciem sond typu 
SYT break apart probe) [63, 68]. 

2.6.2. �Okołonaczyniowy nowotwór nabłonkowatokomórkowy 
(perivascular epithelioid cell neoplasm)

Okołonaczyniowy nowotwór nabłonkowokomórko-
wy (PEComa) to szczególny rozrost pochodzenia me-
zenchymalnego, którego komórki cechują się jednocześ
nie ekspresją antygenów melanocytarnych (HMB45, 
melan A, MiTF) i antygenów mięśni gładkich (SMA, 
desmina). Jest on umiejscowiony najczęściej w  prze-
strzeni zaotrzewnowej, jamie brzusznej i w narządach 
wewnętrznych. W  2013 r. Doyle i  wsp. [75] przed-
stawili doniesienie obejmujące najliczniejszą grupę  
35 chorych na pierwotne guzy typu PEComa przewo-
du pokarmowego. Wcześniejsze doniesienia na temat  
PEComa w tej lokalizacji miały jedynie charakter opisów 
pojedynczych przypadków (opisano ich niespełna 20). 

U większości chorych guz pierwotny jest zlokalizo-
wany w okrężnicy lub w jelicie cienkim. Jego rozmiary 
wynoszą 0,8–22 cm (średnio 6,2 cm). W części przy-
padków guz jest ograniczony do śluzówki i podśluzów-
ki, ale w większości obejmuje pełną grubość ściany je-
lita. Histologicznie nowotwór jest zbudowany z gniazd 
komórek nabłonkowatych o  obfitej, ziarnistej lub ja-
snej cytoplazmie, które tworzą gniazda lub układają się 
koncentrycznie wokół kapilarnych naczyń. W  części 
guzów, obok składowej nabłonkowatej, obserwuje się 
dodatkowo pęczki komórek wrzecionowatych. Opisa-
no również przypadki PEComa zbudowane wyłącznie 
z komórek wrzecionowatych. 

Nowotwór może mieć przebieg zarówno łagodny, 
jak i złośliwy. Za możliwością wystąpienia przerzutów 
(do węzłów chłonnych, wątroby i płuc) przemawiają 
takie cechy utkania guza, jak znacząca atypia komó-
rek nowotworowych i  zwiększona aktywność mito-
tyczna (≥ 2 mitoz/10 HPF) [75].

2.7. �Inne rzadkie rozrosty i nowotwory 
mezenchymalne przewodu pokarmowego

W  obrębie przewodu pokarmowego opisano rów-
nież pojedyncze doniesienia guzów o typie CFT (calcyfy-
ing fibrous tumor) [76, 77], odpryskowiaka (hamartoma) 
[78, 79], kłębczaka (glomus tumor) [80, 81], follicular 
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dendritic cell sarcoma [82], solitary miofibroma [83], mię-
saka kościopochodnego (osteosarcoma) [84], śluzaka (my-
xoma) [85] i przyzwojaka (paraganglioma) [86].

Spośród rzadkich nowotworów mezenchymalnych 
ściany przewodu pokarmowego na szczególną uwagę 
zasługuje mięsak podścieliskowy endometrioidny 
(extrauterine endometrial stromal sarcoma; extrauterine 
– ESS). Jego utkanie histologiczne może imitować 
nowotwory podścieliskowe przewodu pokarmowego, 
mięśniaki i  mięsaki o  różnicowaniu gładkomięśnio-
wym oraz inne rozrosty z komórek wrzecionowatych. 
Dlatego mięsak ESS winien być uwzględniony w dia-
gnostyce różnicowej wielu NMPP. 

Guzy o  utkaniu mięsaka ESS w  obrębie ściany 
przewodu pokarmowego mają charakter przerzutowy 
[87], ale mogą również rozwijać się jako nowotwory 
pierwotne, w części przypadków na bazie ognisk endo- 

metriozy [88, 89]. Pozamaciczne endometrioidne 
mięsaki podścieliskowe umiejscowione są najczęściej 
właśnie w obrębie ściany jelita grubego [90], głów-
nie w  okrężnicy. Pojedyncze przypadki tego typu 
nowotworu opisano również w ścianie żołądka [91]. 
Histologicznie guzy typu ESS są zbudowane z mono-
morficznych komórek wrzecionowatych, które two-
rzą charakterystyczne, koncentryczne układy wokół 
cienkościennych naczyń krwionośnych (ryc. 12.). Ko-
mórki nowotworu cechują się jedynie niewielkim po-
limorfizmem, ich aktywność mitotyczna jest zmien-
na, w  wybranych przypadkach dochodzi nawet do  
30 figur podziału w 10 dużych polach widzenia. Ko-
mórki nowotworowe cechują się silną ekspresją wi-
mentyny, receptorów steroidowych (ER, PgR), an-
tygenu CD10 (ryc. 12., wstawka) oraz białkowego 
produktu genu WT1. W badaniach molekularnych 
nowotwór cechuje się specyficzną translokacją pomię-
dzy chromosomami t(7;17)(p15;q21), w wyniku któ-
rego powstaje gen fuzyjny JAZF1-SUZ12 [92]. 

3. �Charakterystyka nienabłonkowych 
nowotworów przewodu pokarmowego 
o szczególnym obrazie mikroskopowym

Niektóre z  NMPP wykazują w  obrazie morfolo-
gicznym cechy odmienne od tych, które stanowią 
podstawę ich rozpoznania w  obrębie tkanek mięk-
kich. Dla podkreślenia tego faktu do nazwy takiego 
nowotworu najczęściej dodaje się dodatkowe okre-
ślenie wskazujące na unikalny charakter zmiany (np. 
GI schwannoma, clear-cell sarcoma-like tumor). Poniżej 
przedstawiono wybrane przykłady nienabłonkowych 
nowotworów przewodu pokarmowego o unikalnym 
obrazie morfologicznym.

3.1. �Nerwiak z komórek Schwanna przewodu 
pokarmowego (GI schwannoma)

Na unikalny charakter nerwiaków z  komórek 
Schwanna, które rozwijają się w  przewodzie pokar-
mowym (GI schwannomas), wskazuje już sam makro-
skopowy obraz guza. Mimo że są guzami niezłośli-
wymi, w  przewodzie pokarmowym manifestują się 
najczęściej jako polipowate zmiany przebiegające 
z owrzodzeniem śluzówki. 

Również obraz histologiczny nerwiaków osłonko-
wych przewodu pokarmowego odbiega od utkania 
tego samego typu guzów nerwów obwodowych. Są 
one pozbawione łącznotkankowej torebki, a  w  jej 
miejsce obwód guza stanowi szerokie pasmo tkan-
ki limfatycznej, na którą składają się liczne limfo-
cyty i plazmocyty, a niekiedy w pełni wykształcone 
ośrodki rozmnażania (ryc. 13.). Naciek z  komórek 
limfatycznych widoczny jest również w podścielisku 
centralnej części guza. Co więcej, komórki nerwia-
ków typu GI schwannoma nie tworzą układów o typie 
ciałek Verrocaya, ich jądra rzadko układają się w cha-

Rycina 12. Mięsak podścieliskowy (endometrial stromal sar-
coma). Przerzut do ściany jelita. Monomorficzne komórki 
wrzecionowate tworzą charakterystyczne, koncentryczne 
układy wokół naczyń krwionośnych (barwienie HE), a w ba- 
daniach immunohistochemicznych cechują się ekspresją 
antygenu CD10 (wstawka)

Rycina 13. Nerwiak z komórek Schwanna ściany żołądka 
(GI schwannoma). Dobrze odgraniczony guz, na którego ob-
wodzie widoczny jest naciek zapalny z tworzeniem grudek 
chłonnych. Barwienie HE
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rakterystyczne palisady, a w podścielisku guzów nie 
stwierdza się piankowatych histiocytów oraz naczyń 
o szkliwiejących ścianach (ryc. 14A, B). 

Większość nerwiaków o  typie GI schwannoma jest 
umiejscowiona w ścianie żołądka. Autorami zestawień 
obejmujących największą liczbę tych guzów i zarazem 
połączonych z ich charakterystyką kliniczno-morfolo-
giczną są: Voltaggio i wsp. [93] (51 guzów żołądka), 
Diaconescu i wsp. [85] (9 przypadków), Wang i wsp. [5]  
(27 guzów) oraz Goh i wsp. [94] – 12 guzów. Poza 
żołądkiem nowotwory o typie GI schwannoma opisano 
również w obrębie jelita grubego [85, 95–97]. Miet-
tinen i wsp. scharakteryzowali „kolekcję” 20 przypad-
ków GI schwannoma jelita grubego wyłonionych z gru-
py 600 nowotworów mezenchymalnych jelita grubego 
zgromadzonych w  archiwum Instytutu Patologii Sił 
Zbrojnych (AFIP). Wśród nich było 7 guzów umiej-
scowionych w kątnicy, 6 w esicy i odbytnicy, 3 w po-
przecznicy, 2 w zstępnicy i 1 w odbytnicy [95]. 

Z  immunofenotypowej charakterystyki GI schwan
noma przedstawionej przez wymienionych wyżej au-
torów wynika, że komórki nowotworu wykazują silną 
i  rozlaną reakcję na białko S100 i GFAP, a w  części 
przypadków dodatkowo ogniskowy odczyn na CD34. 
Reakcje na desminę, SMA i CD117 są w tych guzach 
zawsze ujemne. W przeciwieństwie do guzów nerwów 
obwodowych, GI schwannoma nie wykazują reakcji na 
antygen EMA; dotyczy ona wyłącznie guzków typu 
schwannoma nerwów obwodowych.

GI schwannoma różnią się od schwannoma nerwów 
obwodowych także molekularnie. Rzadko bowiem ce-
chują się one utratą heterozygotyczności 22q12 (dele-
cja NF2), natomiast częściej stwierdza się w nich utra-
tę heterozygotyczności regionu 17q11.2, w  którym 
występuje gen NF1 kodujący neurofibrominę [8]. 

3.2. �Zapalny polip włóknisty (inflammatory 
fibroid polyp) 

Jest to niezłośliwy nowotwór występujący wy-
łącznie w  przewodzie pokarmowym, pierwotnie 

opisany przez Josefa Vaneka w 1949 r. jako gastric 
submucosal granuloma with eosinophilic infiltration. 
O  nowotworowym charakterze zmiany świadczy 
obecność w  komórkach guza aktywującej mutacji 
genu PDGFRA [98, 99]. Nowotwór jest najczę-
ściej usytuowany w  odźwierniku i  jelicie krętym.  
Guz ma zwykle postać polipa, jest ostro odgraniczo-
ny od otoczenia i ma gładką powierzchnię (ryc. 15.).  
Histologicznie zmiana ma ubogokomórkowy cha-
rakter, tworzą ją luźno i  dowolnie rozmieszczone 
komórki wrzecionowate, owalne i  epitelioidne 
o znikomym polimorfizmie jąder, zatopione w dość 
obfitej, pozakomórkowej macierzy. Komórkom 
guza towarzyszą dość liczne komórki nacieku za-
palnego, głównie eozynofile, ale także histiocyty 
i limfocyty (ryc. 16., 17.). Większość komórek guza 
barwi się immunohistochemicznie na obecność an-
tygenu CD34, a w ok. 10–20% przypadków – na 
SMA. W komórkach guza nie stwierdza się ekspre-
sji desminy, CD117, DOG1 i białka S100 [8].

Rycina 14. Nerwiak z komórek Schwanna ściany żołądka (GI schwannoma). A) Bogatokomórkowe utkanie guza; wi-
doczne palisadowate układy jąder komórek nowotworu. Barwienie HE. B) Jądra komórek wrzecionowatych o falistym 
kształcie, bez cech atypii. W podścielisku widoczne rozproszone limfocyty. Barwienie HE

A B

Rycina 15. Zapalny polip włóknisty (inflammatory fibroid 
polyp) żołądka. Guz umiejscowiony podśluzówkowo. Bar-
wienie HE
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3.3. �Włókniako-śluzak splotowaty (plexiform 
fibromyxoma, syn. plexiform angiomyxoid 
myofibroblastic tumor)

Jest to niezłośliwy nowotwór występujący tylko 
w przewodzie pokarmowym, prawie wyłącznie w czę-
ści odźwiernikowej żołądka [100]. Wyjątek stanowi 
guz o  tym utkaniu mikroskopowym umiejscowiony 
w  obrębie mięśniówki własnej (muscularis propria) 
przełyku u 16-letniej dziewczynki [101].

Zgodnie z  nazwą nowotwór występuje w  formie 
mnogich, dobrze ograniczonych guzków, często zaj-
mujących pełną grubość ściany narządu. Na przekro-
jach guzki mają myksoidne (śluzowate) wejrzenie. 
Również w obrazie mikroskopowym guzków dominu-
je śluzowate podścielisko, w którym zatopione są bez-
ładnie rozmieszczone komórki wrzecionowate o  zni- 
komym polimorfizmie i  znikomej aktywności mito-

tycznej. W  podścielisku guzków widoczne również 
liczne, cienkościenne, rozgałęzione naczynia krwio-
nośne. Na uwagę zasługuje to, że niektóre z guzków 
mogą wrastać do światła naczyń krwionośnych; nie 
ma to związku z tworzeniem przerzutów.

Charakterystyczny jest immunofenotyp komórek 
guza: SMA(+)/Des(+/–). W żadnym z badanych przy
padków nie stwierdzono reakcji na CD117, DOG1, 
białko S100 i antygen CD34 [8].

Nowotwór ma całkowicie niezłośliwy charak-
ter, u żadnego z chorych nie odnotowano nawrotów 
zmiany po leczeniu operacyjnym [100]. 

3.4. �Nabłonkowata odmiana zapalnego guza 
miofibroblastycznego (inflammatory 
myofibroblastic tumor – IMT, epithelioid 
variant)

Ostatnio opisano szczególną odmianę guza zbu-
dowanego z  komórek epitelioidnych zatopionych 
w myksoidnym podścielisku, którym towarzyszą licz-
ne neutrofile. Postać ta występuje najprawdopodob-
niej jedynie w ścianie jelita i ma agresywny przebieg 
kliniczny [102]. W przypadku opisanej wyżej (specy-
ficznej dla jelita) epitelioidnej odmiany IMT reakcja 
na białko ALK1 wypada dodatnio w jądrach komó-
rek guza (co jest związane ze specyficzną translokacją 
z wytworzeniem genu fuzyjnego ALK-RANBP2).

Odmiana epitelioidna z jądrową reakcją na obec-
ność białkowego produktu genu ALK1 ma agresyw-
ny przebieg i  w  krótkim czasie skutkuje odległymi 
przerzutami i zgonem [102].

3.5. �Mięsak jasnokomórkowy przewodu 
pokarmowego (gastrointestinal clear 
sarcoma-like tumor)

Jest to szczególna odmiana mięsaka jasnokomór-
kowego (czerniaka tkanek miękkich) występująca 

Rycina 16. Zapalny polip włóknisty (inflammatory fibroid 
polyp). Komórki wrzecionowate i gwiazdkowate rozmiesz-
czone bezładnie w dość obfitej pozakomórkowej macierzy. 
Barwienie HE

Rycina 17. Zapalny polip włóknisty (inflammatory fibroid 
polyp). Komórkom nowotworowym towarzyszy naciek za-
palny z limfocytów, plazmocytów i licznych eozynofilów. 
Barwienie HE

Rycina 18. Mięsak jasnokomórkowy jelita cienkiego (clear  
cell sarcoma like tumor). Gniazda epitelioidnych komórek 
o  jasnej cytoplazmie. Barwienie HE. Preparat uzyskany 
dzięki uprzejmości dr A. Urbaniak z NZOZ Zakładu Pato-
morfologii sp. z o.o. w Kielcach, ul. Jagiellońska 70
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w obrębie przewodu pokarmowego, o nieco odmien-
nym obrazie mikroskopowym i  odmiennej charak-
terystyce immunofenotypowej niż klasyczna postać 
analogicznego guza tkanek miękkich. Dotychczas 
opisano w piśmiennictwie nie więcej niż 30 przypad-
ków tej odmiany mięsaka jasnokomórkowego [103]. 
Większość z nich była umiejscowiona w obrębie jeli-
ta krętego, a w następnej kolejności w ścianie jelita 
czczego i okrężnicy [104]. Nowotwór rośnie w spo-
sób naciekający, zajmując pełną grubość ściany jelita 
oraz otaczającą tkankę tłuszczową. W około połowie 
przypadków stwierdza się równocześnie przerzuty do 
węzłów chłonnych. Histologicznie utkanie nowotwo-
ru jest zbudowane (podobnie jak w  guzach tkanek 
miękkich) z  pęczków komórek wrzecionowatych 
oraz komórek epitelioidnych, które tworzą lite pola 
lub gniazda oddzielone cienkimi, łącznotkankowymi 
przegrodami (ryc. 18.). Zarówno komórki epitelio-

idne, jak i  wrzecionowate mogą się charakteryzo-
wać jasną cytoplazmą. Cechą wyróżniającą mięsaka 
jasnokomórkowego przewodu pokarmowego jest to, 
że komórki epitelioidne tworzą dodatkowo układy 
alweolarne (ryc. 19.) i brodawkowate (ryc. 20.). Ty-
powe dla utkania tego nowotworu jest także współ-
istnienie licznych komórek wielojądrowych (osteoclast-
-rich tumor of the GI tract with features resmebling CCS of 
soft parts) (ryc. 21.). 

W  porównaniu z  guzami tkanek miękkich ko-
mórki mięsaka jasnokomórkowego jelita cechują się 
jednakowo silnym i  rozlanym jądrowo-cytoplazma-
tycznym odczynem na obecność białka S100 (ryc. 
22.), ale nie wykazują ekspresji antygenu HMB45 
i melanu A. Również w badaniach molekularnych ko-
mórki większości guzów ściany jelita charakteryzują 
się obecnością genu fuzyjnego EWSR1-CREB1, a tyl-
ko w  części przypadków obserwuje się typową dla 

Rycina 19. Mięsak jasnokomórkowy jelita cienkiego (clear  
cell sarcoma like tumor). Komórki nowotworowe tworzące 
układy alweolarne. Barwienie HE

Rycina 20. Mięsak jasnokomórkowy jelita cienkiego (clear  
cell sarcoma like tumor). Komórki nowotworowe tworzące 
układy brodawkowate. Barwienie HE

Rycina 21. Mięsak jasnokomórkowy jelita cienkiego (cle-
ar cell sarcoma like tumor). Liczne komórki wielojądrowe. 
Barwienie HE. Preparat uzyskany dzięki uprzejmości  
dr A. Urbaniak z NZOZ Zakładu Patomorfologii sp. z o.o. 
w Kielcach, ul. Jagiellońska 70

Rycina 22. Mięsak jasnokomórkowy jelita cienkiego (clear 
cell sarcoma like tumor). Dodatnia reakcja immunohistoche-
miczna na obecność białka S100 oraz pozytywny test mole-
kularny techniką FISH z użyciem sondy typu EWSR1 break 
apart probe (wstawka)
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„czerniaków tkanek miękkich” translokację t(12;22)
(q13;q12) z wytworzeniem genu fuzyjnego EWSR1-
-ATF1. Wspólną składową obu wariantów genu fu-
zyjnego jest gen EWSR1, którego rearanżację można 
potwierdzić techniką FISH z  użyciem sondy typu 
EWSR1 break apart probe (ryc. 21., wstawka).

Nowotwór cechuje się bardzo agresywnym prze-
biegiem. Oprócz przerzutów do węzłów chłonnych 
u 32% chorych stwierdza się w toku choroby przerzu-
ty do wątroby i rozsiew w obrębie jamy brzusznej [8].

4. Podsumowanie 

Z chwilą precyzyjnego zdefiniowania cech histolo-
gicznych, immunohistochemicznych i molekularnych 
nowotworów podścieliskowych diagnostyka NMPP 
stała się na pozór znacznie łatwiejsza. Nowotwory 
podścieliskowe stanowią większość nienabłonkowych 
rozrostów przewodu pokarmowego, a  ich rozpozna-
nie można w  sposób wiarygodny potwierdzić bada-
niem ekspresji antygenów CD117 i DOG1, a także 
badaniem mutacji w  genach KIT oraz PDGFRA. 
Patomorfolog winien jednak w każdym przypadku, 
a w szczególności gdy wspomniane badania laborato-
ryjne dały wynik ujemny, przeprowadzić skrupulatną 
diagnostykę różnicową. W ramach diagnostyki róż-
nicowej nowotworów podścieliskowych o niewielkim 
ryzyku agresywnego wzrostu należy uwzględnić ta-
kie rozrosty, jak włókniakowatość (desmoid tumor) oraz 
nerwiak osłonkowy przewodu pokarmowego (GI 
schwannoma). Nowotwory podścieliskowe o większej 
atypii winny być różnicowane w pierwszej kolejności 
z  rakiem metaplastycznym, czerniakiem, nieziarni-
czymi chłoniakami, a następnie z innymi mięsakami. 

Diagnostyka złośliwych rozrostów mezenchymal-
nych odmiennych od nowotworów podścieliskowych 
może nastręczać wiele trudności. Po pierwsze dlatego, 
że znaczna część tego typu guzów stwierdzana jest 
bardzo rzadko i wielu patologów nie dysponuje od-
powiednim doświadczeniem w  diagnozowaniu tego 
typu rozrostów. Po drugie ustalenie właściwego roz-
poznania musi czasem być poprzedzone wykonaniem 
wielu kosztownych badań laboratoryjnych, w  tym 
badań cytogenetycznych i molekularnych, przy uży-
ciu technik PCR oraz techniki FISH. Należy również 
pamiętać o  tym, że wybrane MNPP mogą prezen-
tować odmienne utkanie histologiczne od obrazu 
mikroskopowego ich odpowiedników w  tkankach 
miękkich, a także odmienny immunofenotyp i wyni-
ki badań molekularnych, co dodatkowo utrudnia dia-
gnostykę. Autorzy mają nadzieję, że przedstawiona 
charakterystyka większości MNPP będzie pomocną 
lekturą w  przypadku konieczności diagnozowania 
tego typu nowotworów.
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