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Papilarny fibroelastom, taktiez zndmy pod oznacenim Lamblov vyrastok (pomenovanom po ¢eskom vedcovi Vilémovi Dusanovi Lamblovi)
patri medzi primdrne nadory srdca nachadzajuci sa zvdc3a na jednej z jeho chlopni. Hoci vyskyt primarnych srdcovych naddorov sa pohybuje
v rozmedzi 0,0017-0,28 %, papilarny fibroelastom (PFE) je druhym najcastejsim nezhubnym nadorom chlopni po myxéme.V sucasnosti
s nastupom dokonalejsich zobrazovacich technolégii sa daju tieto nadory ovela skor diagnostikovat a zastihnut v asymptomatickej forme.
Napriek tomu, Ze je povazovany za benigny nador, ¢asto sa prejavuje synkopou, bolestou na hrudniku, infarktom myokardu, nekoronarnou
mozgovou prihodou (NCMP) ¢i ndhlou smrtou. V nasledujucej kazuistike predstavujeme chirurgické rieSenie PFE na aortalnej chlopni
43-ro¢ného pacienta, u ktorého sa papildrny fibroelastém prejavil jednou z komplikacii pre neho typickych, a to embolickou prihodou
s naslednou NCMP.
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A papillary fibroelastoma (so called a Lambl excrescence, after Vilém Dusan Lambl) is a primary tumor of heart that typically involves one
of the heart valves. Although the prevalence of primary cardiac tumors ranges from 0.0017-0.28%, the papillary fibroelastomas (PFE) are
the second most common benign neoplasm of the cardiac valves after myxomas. Currently, with the advent of higher-resolution imaging
technology, such cases are diagnosed more frequently. A papillary fibroelastoma is generally considered benign, however, in can be
associated with syncope, chest pain, heart attack, stroke and even sudden death. In this case we report on surgical management of
PFE placed on aortic valve in 43-year-old old hypertensive patient with manifestation of cardioembolic stroke.
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Popis pripadu

Triadtyricatro¢ny pacient, hypertonik, bol privezeny
do spddovej nemocnice s pravostrannou centrdlnou
symptomatoldgiou, prechodnou expresivnou afaziou, v.s.
kardioembolickou NCMP. CT vysetrenie mozgu potvrdilo
hypodenzné lozisko temporélne vlavo - teritorialny infarkt
v povodi a. cerebri media 1. sin. V den prijatia bola zapo-
¢ata trombolyticka liecba. Po stabilizdcii stavu, pri patrani
po zdroji embolizacie, boli transtorakdlnym echokardio-
grafickym (TTE) vySetrenim zistené tumordzne utvary
na cipoch aortdlnej chlopne s vysokym emboliza¢nym
potencialom. Pacient bol prelozeny k dalSiemu do$etreniu
na nase pracovisko. Na zaklade TEE boli diagnostikované
tumordzne utvary na okrajoch (v okoli nadir) nekoronar-
neho (NCC) a pravého koronarneho cipu (PCC) o velkosti
9 mm, resp. 5 mm (obrdzek 1). Velmi pravdepodobne islo
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o fibroelastomy, samotné cipy boli bez inych patologickych
zmien, pohyblivé, chlopna bola kompetentna, bez aortalnej
regurgitdcie (AR). Koronarograficky nélez bol negativny.
Na zaklade symptomatolégie a TTE nalezu bol pacient
indikovany k chirurgickému vykonu na aortélnej chlopni.
Standardnym pristupom, medidnnou sternotémiou, po na-
pojeni na mimotelovy obeh (MO), bola vykonand prie¢na
aortotémia asi 10 mm nad sinotubuldrnou junkciou. Pri
revizii (kompetentnej) aortalnej chlopne bol na lavom
korondrnom cipe (LCC), v mieste nodus Arantii, potvrdeny
nalez slabo fixovaného gelatindzneho utvaru, na NCC bol
z komorovej strany $irokou bazou prirasteny tuzsi tumordz-
ny atvar (obrdzek 2). Tumor z LCC bol odstraneny pomerne
bez obtiazi, tumor z NCC obtiazne. Oba ttvary sme odoslali
na rychlu biopsiu (obrdzek 3). Po zneseni tumoréznych
utvarov boli cipy intaktné, bez perforacie, bez AR. Rychlou
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Obrdzok 1 Predoperacny nalez - transezofagealna echokardio-
grafia

histolégiou bola potvrdena benignita tumoru, klasifikova-
ného ako papilarny fibroelastém. Dalsi poopera¢ny priebeh
bol bez pozoruhodnosti, pacient bol v stabilizovanom stave
prepusteny do ambulantnej starostlivosti (obrdzek 4).

Diskusia

Srdcové papilarne fibroelastomy st klasifikované ako
primarne benigne endokardialne nadory, teda histologicky
obsahuju bezné zlozky endokardu (vazivové tkanivd, elastic-
ké vlakna alebo hladké svalové bunky). Su charakterizované
kratkymi stopkami a papilarnymi vybezkami podobnymi
morskej sasanke.! Tieto nadory najcastejsie (85 %) pocha-

Obrdzok 2 Peropera¢ny nalez PFE na aortélnej chlopni (Sipka
ukazuje na PFE na NCC)

CorVasa2011;53(12)

Obrézok 3 Histologicky obraz PFE aortalnej chlopne (acelu-
larny kolagénny stred papil, na periférii ¢iastocne myxoidny,
na povrchu kryty endotelom).

dzaju z endokardu chlopni - u aortélnej chlopne v 29 %,
u mitralnej v 25 %, u trikuspidalnej chlopne v 17 % a u pul-
monalnej chlopne v 13 % pripadov.! Frekvencia vyskytu PFE
na komorovej, resp. arterialnej strane semilunarnej chlopne
je identicka. Extravalvularny povod sa pozoroval priblizne
v 16 % pripadov, ktoré zahfnali endokard interventriku-
larneho septa i volnej steny oboch komor, predsienovy
endokard, papildrne svaly, zavesny aparat ($lasinky) ¢i in-
timu pravého koronarneho ustia.!”* Taktiez bol pozorovany
multifokalny favokomorovy (kobercovity) vyskyt.*

Pdvod PFE nie je celkom jasny. V roznej literatdre st
povazované za hamartdmy, organizované tromby, neobvyklé
reakcie endokardu na iatrogénné (ozarovanie, operacie),
alebo zdpalové podnety v dosledku infekcie ¢i hemodyna-
mickej traumy.® Av8ak, niektori autori sa domnievaju, ze
PFE st predsa len pravé novotvary."?

Klinicky sa PFE prejavuju od asymptomatickych az
po zavazné formy s tromboembolickymi komplikaciami,
ischémiou myokardu, infarktom a mftvicou. Neobvykla nie
st ani plicna embolia, srdcové zlyhanie, synkopa, fibrilacia
komor a ndhla smrt."* Embolizacia mdze vznikat z frag-
mentov vybezkov nadoru alebo z nasadajuceho trombu,

Obrazok 4 Kontrolny pooperacny nalez - transezofagealna
echokardiografia
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Tabulka 1 Predosle publikacie vyskytu papilarneho fibroelastomu?®

Autor Pocet Vek Pohlavie Velkost Lokalizacia Symptomatoldgia Manazment
pacientov  (priemer) (mm)
Grinda a spol., 1999 4 54 3 muzi 10 1MV CVA, afazia, synkopa, TIA Excizia + MVR
1 Zena 1TV Excizia + TVR
1AV Excizia + AVR
Excizia
Saw a spol., 2001 3 45 2 zeny 6-7 11VS NCMP, bolesti brucha, VSD  Excizia
2 MV
Darvishian a spol., 2001 2 50 1 muz 10-15 2 MV Dyspnoe, ataxia, dysfazia MVR + excizia
Gowda a spol., 2003 725 70 56 % muzov  2-70 44 % AV, 35 % MV 32 % NCMP, 13 % angina 81 % excizia,
pectoris 10 % AVR
Sato a spol., 2003 1 74 Muz 9 LvVOT AF, prekordialny diskomfort Excizia
Ngaage a spol., 2005 88 62 71 % muzov - 52 % AV, 18 % LVOT 52 % dyspnoe, 32 % TE 83 % excizia
Kumbala a spol., 2008 1 60 Muz 9 AV TIA Excizia
Law a spol., 2009 1 25 Muz 9 LvVOT NCMP Excizia + MVRp
Bicer a spol., 2009 1 72 Muz 12 LA NCMP Excizia
Parthenakis a spol., 2009 1 29 Zena 12 AV Asymptomaticka Excizia
Domenech a spol., 2010 1 59 Muz 1 Lv NCMP Resekcia

AF - atrial fibrillation, AV - aortic valve, AVR - aortic valve repair, AVRp - aortic valve replacement, CVA - cerebrovascular accident, IVS - interventricular
septum, LA - left atrium, LV - left ventricle, LVOT - left ventricular outflow tract, MV — mitral valve, MVR - mitral valve repair, MVRp - mitral valve replacement,
TIA - transient ischemic attack, VSD - ventricular septal defect, TVR - tricuspid valve repair

ktory ¢asto tvori na nadore tzv. ,,nidus® z krvnych dostic¢iek
alebo fibrinovych naletov.

Diagndza sa zvycajne stanovi z dvojrozmernej TTE alebo
TEE. Trojrozmerna echokardiografia, magnetickd rezonan-
cia a Spiralova pocitacova tomografia (CT) napomdhaju
odlisit podobné nadory.* Medzi typické echokardiografické
znaky patria malé (10-40 mm), vyrazne mobilné tumorézne
masy adherujice k chlopnovému endokardu so stopkami
vejarovitého vzhladu. Multifokalny vyskyt nie je nezvycajny.
Kontrastné CT charakterizuje tzv. ,filling defekt” v koreni
aorty so zasahovanim do odstupu korondrnej artérie.®

Napriek benignite nador so sebou nesie vysoké riziko
embolickej komplikacie, vratane neurologického deficitu.
Néchylnost k tromboembolizmu vyrazne zvysuje krehka
povaha a papilarny charakter tkaniva nadoru.’” Preto,
akonahle sa potvrdi diagndza fibroelatomu, je chirurgicka
lie¢ba indikovand i u asymptomatickych pacientov."”#
Manazment liec¢by tychto nadorov taktiez vyzaduje skoru
antikoagula¢nu lie¢bu. Pri chirurgickej liecbe je nevyhnutny
MO, podobne ako pri typickej ndhrade aortalnej chlopne.
PFE su zvycajne stopkaté, preto sa daji Iahko odstranit
spolu s prilahlym endokardialnym tkanivom. Je treba pred-
ist fragmentacii nadorového tkaniva a mysliet na zachova-
nie funk¢nosti aortélnej chlopne. V pripade poskodenia
chlopnového aparatu s naslednou nedomykavostou je
vhodné v prvom rade chlopnu opravit a zachovat, v pripa-
de netspechu nahradit. Chirurgicka resekcia je bezpe¢na
a dobre tolerovand.>” Peropera¢nou TEE je potrebné posudit
funkciu chlopne po resekcii tumoru. Exacerbacia nddoru
nebola zatial popisovand.

Law a spol. prezentovali prehlad publikacii o PFE v ang-
lickom jazyku od roku 1997 do roku 2008, ktort tohto roku
dopracoval Jha a spol. (tabulka 1).>*” Zistili 833 publiko-
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vanych pripadov, s prevahou muzov (58 %) a priemernym
vekom 56 rokov. Velkost nadoru bola v rozmedzi 2-70 mm.
Najcastejsie sa PFE vyskytoval na aortalnej (44-52 %)
a mitralnej chlopni (35-40 %).

Zaver

Srdcovy PFE nie je nezvycajny nador a mal by mat svoje
miesto v diferencidlnej diagnostike srdcovych nadorov. Pri
vaznom podozreni, podloZzenom vhodnou zobrazovacou
metddou, je v¢asna antikoagulacna a nasledna operac¢na
lie¢ba nielen Zivot zachranujuca, ale i potencialne kompli-
kacie redukujtca procedura.
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