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Nédory srdce tvofi relativné vzacnou, nicméné zavaznou skupinu kardiovaskularnich chorob, manifestujicich se pozdnim nastupem
pfiznaku a Sirokou skdlou symptom(, jejichZ spravnd a vcasna diagnostika je stale nelehkym tkolem. Zhoubné nadory jsou zpravidla
lokalizovany v pravostrannych srdecnich oddilech, jejich vyskyt je vSak velmi vzacny. V popisovaném pfipadé $lo o nemocného
s angiosarkomem pravé siné, ktery se prvotné projevil dusnosti a synkopou pfi srde¢ni tamponadé. Po emergentnim opera¢nim
feseni s naslednym pfiznivym pribéhem podstoupil pacient adjuvantni chemoterapii. V pribéhu dalsiho sledovani byl nemocny osm
mésicl klinicky stabilni a bez obtizi, poté ale doslo k recidivé zakladniho onemocnéni a k metastatickému postizeni pravé plice, jater,
perikardu a lymfatickych uzlin a nasledné k umrti. Jde o popis kompletniho priibéhu vzacného nadorového onemocnéni s kardialni
symptomatologii, ktera je zajimava zejména pro diferencialné diagnosticky postup a Uplny popis typického priibéhu tohoto vzacného
onemocnéni.
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Heart tumors represent a relatively rare but serious group of cardiovascular disorders with late development of a wide scale of symptoms,
the correct and timely diagnosis of which is still challenging. Malignant heart tumors are usually located in right-sided heart cavities
but their incidence is very low. We describe a case of right atrial angiosarcoma, manifesting initially with a dyspnea and syncope during
cardiac tamponade. After an emergent surgical procedure and favorable postoperative development, the patient underwent adjuvant
chemotherapy. He has been clinically stabilized and symptom-free for 8 months, followed by disease recurrence with metastatic involve-
ment of the right lung, liver, pericardium and lymph nodes leading to his death. We offer a description of a complete typical course of
a rare oncologic disease with a cardiac symptomatology, notable especially for its differential diagnostic aspects.
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Uvod

oddilech.? Z pravostrannych nadort je v$ak az polovina

Nédory srdce tvori relativné vzacnou skupinu kardio-
vaskularnich chorob. Jejich zavaznost je dédna zpravidla
pozdnim nastupem priznakd a $irokou Skalou klinickych
projevtl, které mohou imitovat celé spektrum srde¢nich
chorob. Spravna a vcasna diagnostika je i v dnesni dobé
velmi sofistikovanych vysetfovacich metod stéle nelehkym
ukolem. Srde¢ni nddory rozliSujeme na primarni, které
vznikaji pfimo ze srdec¢nich struktur, a sekundarni (meta-
statické), které srdce s perikardem postihuji druhotné pri
systémové generalizaci. Primarni nddory se vyskytuji s ¢et-
nosti 0,001-0,28 %.! Jsou prevazné nezhoubné, respektive
nemetastazujici povahy, pouze asi 25 % tvori nadory ma-
ligni. Obecné se Castéji vyskytuji v levostrannych srde¢nich
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maligni povahy.* Nejcastéjsi benigni variantou je myxom
(tvori az 47 % vSech benignich nadort), mezi zhoubnymi
nadory je nejcetnéjsi angiosarkom, ktery zpravidla vznika
v pravé sini a perikardu a je ¢astéj$i u muza.*®

Pribéh onemocnéni je ovlivnén nejen biologickou po-
vahou samotného nadoru, ale pfedevsim jeho anatomickou
lokalizaci, ktera rozhoduje o vlivu na hemodynamické po-
méry. Nador miiZe ptlisobit obtize obstrukei srde¢ni dutiny
¢i interferenci s ¢innosti chlopenniho aparatu. Lokalni
invaze tumordézni hmoty do myokardu ¢i perikardu casto
vede ke vzniku arytmii ¢i AV blokady, k rozvoji srde¢niho
selhani nebo perikardialniho vypotku se srde¢ni tampona-
dou. Neztidka se vyskytuji periferni embolizace nadorovych
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hmot ¢i nasedajicich trombi. K uvedenym obtizim se pak
Casto pridruzuji dalsi nespecifické symptomy, jako nechu-
tenstvi a hubnuti, inava, hore¢ka nejasného ptvodu apod.

V diagnostice md dnes dominantni postaveni echokar-
diografie, novéji s vyuzitim 3D technologie,® dle potteby
doplnénd vypocetni tomografii, magnetickou rezonanci*’
¢i pozitronovou emisni tomografii. Ndpomocnd mtize byt
punkce perikardu s cytologickym vysetfenim aspirované
tekutiny, ve specialnich pripadech se dopliuje srde¢ni
katetrizace ¢i angiografie.

U benignich nadort je jedinou formou lé¢by chirurgicka
resekce. V pripadé malignich tumort mtize rozsahlé od-
stranéni nadoru, doplnéné o chemoterapii ¢i aktinoterapii,
vést ke zmirnéni obtizi, jde vSak pouze o paliativni vykony.®

Popis pfipadu

Pétasedesatilety muz, ktery dosud vaznéji nestonal, byl
ptijat na interni kliniku pro suspektni pravostrannou bron-
chopneumonii. V anamnéze udaval asi tyden trvajici febrilie
az 39 °C, unavnost, kasel, dusnost, bez bolesti na hrudniku.
Pred zacatkem obtizi prodélal infekt hornich cest dychacich.
Na periferii byl proveden snimek plic s nalezem fluidotho-
raxu vpravo. Na zakladé rentgenového vySetteni vyslovil
prakticky lékat podezfeni na plicni infekt (v diferencialni
diagnoéze perikarditidu) a zahajil empirickou antibiotickou
terapii (doxycyklinem).

Pti ptijeti byl pacient kardiopulmondlné kompenzovany,
normotenzni, s tepovou frekvenci 90/min, nebyl pfitomen
perikardidlni tfeci Selest, dychani bylo mirné zhrubélé
a oslabené vpravo. Laboratorni vydetfeni pfi pfijeti ukdzala
elevaci C-reaktivniho proteinu (116 mg/l) bez leukocytézy
a sttedné vyznamnou anemii (hemoblogin 113 g/1). Vysette-
ni pleuralniho vypotku neprokézalo pritomnost infekce ani
malignich bunék. Vstupni transthorakalni echokardiogra-
fické vysetfeni prokazalo stfedné vyznamny perikardialni
vypotek a solidni hyperechogenni lozisko velikosti 10 mm
na rozhrani pravé siné a pravé komory srde¢ni.

Treti den po prijeti doslo k nékolik sekund trvajici
synkopé s dusnosti, bez stenokardii ¢i palpitaci. Pacient byl
prelozen na jednotku intenzivni péée (JIP), pro pretrvavajici
hypotenzi byla nutnd katecholaminova podpora obéhu,
laboratorni vy$etfeni prokazalo vyznamnou anemizaci (po-
kles hemoglobinu ze vstupni hodnoty na 59 g/1). Na EKG
byla zachycena prechodna tachykardie pti supraventriku-
larni extrasystolii s Gpravou po aplikaci amiodaronu. Bylo
provedeno urgentni vysSetfeni hrudniku a bficha vypocetni
tomografii véetné angiografie s dominujicim nalezem
vyznamné progrese perikardidlniho vypotku odpovidajici
klinickym zndmkam pocinajici srde¢ni tamponady. Byla
vyloucena disekce aorty, naopak byla potvrzena pfitomnost
kulovitého loziska velikosti cca 4 cm v oblasti pravé siné
(obrdzek 1). Pod ultrazvukovou kontrolou byla provedena
drendz perikardu s evakuaci cca 800 ml hemoragického
punktatu, po niz doslo k prechodné stabilizaci stavu. Pacient
byl pfi plném védomi a spontanné ventilujici. S pretrvavajici
nutnosti katecholaminové podpory obéhu dobutaminem
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Obrézek 1 CT snimek pacienta s patrnym vyznamnym
perikardialnim vypotkem a pocinajici tamponadou srdecni
(Sipka vpravo nahofe); lozisko tumoru (kruh), dale pravostranny
pleurdini vypotek (Sipka vlevo dole)

byl k dalsi péc¢i akutné prelozen na kardiochirurgické
pracovisté.

Zde doslo kratce po prekladu k rozvoji obéhové ne-
stability pod obrazem kardiogenniho $oku s pocinajici
multiorganovou dysfunkci, proto byl pacient emergentné
operovan. Po provedeni stfedni sternotomie a zavedeni
plného mimotélniho obéhu nalezl operatér v oblasti pravé
siné exulcerovany, krvacejici tumor prakticky celé jeji volné
stény, zasahujici az k asti horni duté zily a také subserdzné
nad pravou komoru, ktery byl zdrojem hemoperikardu.
Cely tumor, makroskopicky velmi kiehkého az rosolovitého
charakteru, bez jasné definované struktury ¢i zfetelnych
okraju, invazivné prorustajici do okolnich struktur poté
chirurg kompletné excidoval az do zdravé tkdné a rezultujici
defekt cca 8 x 6 cm nasledné zasil perikardialni zéplatou
(obrdzek 2).

Pooperacni priibéh byl nekomplikovany. Tteti poope-
ra¢ni den byla vysazena katecholaminova podpora, pacient
byl ¢asné extubovan. Jaterni a renalni testy elevované pri
vstupnim multiorganovém selhani se postupné normalizo-
valy, postupné bylo mozno snizovat podporu diurézy. Rana
se hojila per primam. Rehabilitace probihala bez komplikaci.

Wy 3
A . = y 1
Obrézek 2 Peropera¢ni snimek znazorfujici rozsah perikar-

dialni zaplaty v misté po resekovaném tumoru. Patrny kanyly
mimotélniho obéhu zavedené cestou horni a dolni duté zily
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S ohledem na rozsahly vykon na pravé sini byla pooperac¢né
pro narusené vedeni sinovych vzrucht prechodné nutna
docasna kardiostimulace pomoci epikardidlnich elektrod,
s odstupem byl vsak obnoven spontanni sinusovy rytmus
s dostate¢nou frekvenci. Histologicky byl prokazan zhoubny
tumor charakteru angiosarkomu s infiltraci myokardu
a epikardu (obrdzek 3).

Pacient byl ¢tvrty poopera¢ni den prelozen zpét na JIP
interni kliniky, kde pokracoval v intenzivni dechové a po-
hybové rehabilitaci; jedenkrat byl evakuovan pravostranny
pleuralni vypotek, dale bez recidivy. S ohledem na vétsi
rozsah perikardialni plastiky byla zahdjena warfarinizace.
Pacient byl po 14 dnech propustén ve stabilnim stavu a bez
subjektivnich obtizi do domaci péce.

S odstupem jednoho mésice od operace absolvoval
pacient prvni sérii adjuvantni chemoterapie doxorubici-
nem s dobrou toleranci, nasledné pak dal$ich pét sérii této
chemoterapie, doplnéné o kardioprotektiva (dexrazoxan).
Nadale ztistal v dispenzarni péci interni kliniky. Zde pro-
bihaly pravidelné kardiologické kontroly, kontrolni echo-
kardiografie byla provedena 1, 3 a 6 mésicti od propusténi.
Zprvu pretrvaval nevyznamny vypotek pred pravou sini,
pozdéji pouze zesileni perikardu. Klinicky stav byl uspo-
kojivy i béhem dalsich kontrol (posledni kontrola probéhla
osmy mésic). Simultanné byl pacient opakované vysetfen
onkologem, nadorové markery stanovovany nebyly.

Devét mésicti po operaci byl opétovné hospitalizovan
pro nékolikadenni dusnost doprovézenou suchym kaslem,
bez teplot. Pfi prijeti byl afebrilni, bez elevace zanétlivé
laboratore, s oslabenym poslechem nad pravou plici. Byla
provedena vypocetni tomografie plic s nalezem rozsahlé
recidivy tumoru (8 x 5 x 14 cm) v pravém hemithoraxu s in-
filtraci pravé srde¢ni komory, postizenim mediastindlnich
lymfatickych uzlin a metastdzami v jaternim parenchymu
(obrazky 4 a 5). Po konzultaci s onkologem byla vzhledem
k rozsahu nalezu a celkové neuspokojivé prognoze zahdjena
pouze symptomaticka 1éc¢ba. Pacient byl propustén do do-
maci péce, byly vSak nutné opakované rehospitalizace pro
dekompenzaci stavu, opakované podani krevnich prevodi

_‘-ﬁlis

Obrazek 3 Hlstologlcky preparét z tkané resekovaného
tumoru. V pravé ¢asti patrna charakteristickd struktura angiosar-
komu, vlevo patrnd invaze do tkdné myokardu
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Obrazek 4 Pitevni fez srdcem s patrnou recidivou tumoru
ve sténé pravé komory srdecni (zcela vpravo)

ke korekci anemie. S odstupem osmi tydnii po stanoveni
diagndzy recidivy zdkladniho onemocnéni pacient zemfel.

Diskuse

Angiosarkom je nejcastéji se vyskytujici zhoubnou variantou
primérniho srde¢niho nadoru.’ Pfesto jde o velmi vzacné
onemocnéni, na svété bylo doposud publikovano jen né-
kolik set pripadti uvedeného typu tumoru v této lokalizaci.
Vzhledem k rychlému rustu a invazi srde¢nich a okolnich
struktur maji angiosarkomy velmi §patnou prognozu s pri-
mérnou dobou preziti 9-12 mésicti od stanoveni diagndzy.'

V nami popisovaném pripadé $lo o jedince do té doby
zcela zdravého, bez vyskytu srde¢nich ¢i zhoubnych chorob.
Onemocnéni se pfi prvnim zachytu i recidivé zprvu proje-
vovalo dechovymi obtizemi, imitujicimi zanétlivou afekci
plicniho parenchymu a teprve dalsi prabéh jiz vykazoval
rysy typické pro srde¢ni nddory. To potvrzuje obtiznost
stanoveni spravné diagnézy. Béhem prvni hospitalizace
byl bezprostfedni manifestaci synkopalni stav, ktery patfi
k ¢astym projeviim nadorového postizeni srdce, zaroven
vSak mtize byt zpusoben velkou skupinou dalsich pric¢in.
Z dalsich typickych symptomi se u pacienta vyskytly pouze
prechodné poruchy srde¢niho rytmu, které nejsou pro dané
onemocnéni specifické. S ohledem na lokalizaci a charakter
tumoru Gvodni vySetfeni echokardiografii nebylo zcela pru-
kazné a muselo byt v dal$im prubéhu verifikovano pomoci

Obrézek 5 Pitevni fez jatry s patrnymi metastazami
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CT vysetieni, coz ve shodé¢ s literaturou'' dokldda vhodnost
¢asného uziti modernich zobrazovacich metod.

U pacienta byla provedena radikalni resekce tumoru
a nasledné podana adjuvantni chemoterapie. Pouziti
chemoterapie ma dle literatury u malignich tumort srdce
své opodstatnéni,'? prestoze predstavuje pouze paliativni
postup. O néco vyhodnéjsi se zda byt neoadjuvantni poda-
ni,'*° které vSak v nasem pripadé nebylo mozné vzhledem
k akutni srde¢ni tamponadé. Lé¢bou se podatilo dosahnout
prechodné stabilizace stavu a do¢asné obnovit uspokojivou
kvalitu Zivota bez vétsich kardidlnich obtizi. Prvnich osm
mésict od propusténi byl pacient klinicky stabilni, bez
subjektivnich obtizi. Na poc¢atku devatého mésice vak byla
prokdzana rozsahld recidiva zhoubného bujeni s metasta-
tickym rozsevem, kterd vyustila v amrti 11. mésic od prvni
manifestace choroby. Tento pribéh potvrdil celkové nepti-
znivou prognézu malignich srde¢nich nadord.'s Znamou
agresivitou a $patnou odpovédi na systémovou lécbu Ize
vysvétlit rychlou progresi recidivy, ke které doslo v intervalu
tri mésict od posledni echokardiografické kontroly.

V ramci sledovani onkolog neindikoval vySetfeni na-
dorovych markert. U angiosarkomt mohou byt pouzity
rozpustné fragmenty cytokeratint - tkanovy polypeptidovy
antigen (TPA), tkanovy polypeptidovy specificky antigen
(TPS), dale thymidinkindza (TK) ¢i antigen karcinomu
skvaméznich bunék (SCCA). Data o jejich vyuziti pfi
sledovani primarniho angiosarkomu srdce jsou vsak jen
sporadickd. Obecnd doporuceni pro sledovani pacientt
s touto chorobou jak v kardiologii, tak v onkologii chybéji,
coz lze jisté vysvétlit vzacnosti a krajné neptiznivou pro-
gndzou, jen minimalné ovlivnitelnou soucasné dostupnymi
lécebnymi prostredky.
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